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Abkürzungsverzeichnis 
64 PP Pyrimidin-Pyrimidon (6-4) Photoprodukt 
AF Aggressive Fibromatose 
AFX Atypisches Fibroxanthom 
AJCC American Joint Committee on Cancer 
AK Antikörper 
BCC Basal cell carcinoma  
Ca Karzinom 
CK Zytokeratin 
CPD Cyclobutan-Pyrimidin-Dimer 
DFSP Dermatofibrosarcoma protuberans 
DS Dermales Sarkom 
ED Erstdiagnose 
EMA Epitheliales Membranantigen 
GIST Gastroinstestinale Stromatumoren 
IHC Immunhistochemie  
KI Konfidenzintervall 
KIS Klinisches Informationssystem der Fachklinik Hornheide 
MFH Malignes Fibröses Histiozytom 
MW Mittelwert 
NOS  Not otherwise specified  
n.s.  nicht signifikant 
OP Operation 
p Korrelationskoeffizient, Signifikanzniveau 
PDGFR Platelet-derived growth factor receptor  
PDS Pleomorphes Dermales Sarkom 
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PS Pleomorphes Sarkom 
R-Status Resektionsstatus 
SCC  Squamous cell carcinoma  
SD  Standardabweichung 
SMA  Smooth Muscle Actin 
SPSS   Statistical Packet of Social Sciences 
TERT  Telomerase reverse transcriptase  
UICC  Union Internationale Contre le Cancer 
UPS  Undifferenziertes pleomorphes Sarkom 
UV Ultraviolettstrahlung 
WHO   World Health Organization 
WLE  Weite Lokale Exzision 
Z.n.  Zustand nach 
Die Begriffe PDS und DS werden synonym verwandt. 
Der Terminus MFH beruft sich auf die veraltete Form des UPS.  
MFH, UPS und PS werden synonym verwandt. 
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Zusammenfassung 
Das Atypische Fibroxanthom (AFX) und das Maligne Fibröse Histiozytom (MFH) stellten 
über Jahrzehnte zwei Entitäten von Weichteiltumoren dar, deren Termini und Klassifikatio-
nen sich in stetem Wandel befanden. Die Begriffe Undifferenziertes Pleomorphes Sarkom 
(UPS) bzw. Pleomorphes Sarkom (PS) sind heute die übliche Bezeichnung für MFH. Heutzu-
tage steht die Begriffsfindung wiederum vor einem Wandel. Die Termini Pleomorphes Der-
males Sarkom (PDS) bzw. Dermales Sarkom (DS) werden in neuen Klassifikationen im in-
termediären Bereich zwischen AFX und PS separat aufgeführt. Darüber hinaus sind die Krite-
rien zur Klassifikation eines DS bis zum jetzigen Zeitpunkt nur unzureichend geklärt. Analy-
sen und Studien zur Thematik des DS sind in der Literatur rar, obwohl die Wichtigkeit einer 
genauen Differenzierung der Tumoren, und damit ihre Prognose und Therapie, unerlässlich 
sind. Bisherige Untersuchungen in diesem Zusammenhang von Miller et al. und Tardio et al. 
stützen sich auf kleine Fallzahlen von 32 bzw. 18 Fällen. 
Ziel ist es, sowohl DS als eigenständige Entität zu etablieren und die Malignitätskriterien für 
DS und PS genauer zu definieren, als auch die Benignität der AFX hervorzuheben. Durch 
eine Festlegung der diagnostischen Kriterien könnte die Hypothese, dass es sich bei AFX um 
benigne, nicht metastasierende und selten zu Lokalrezidiven neigende Tumoren handelt, be-
stätigt werden. Zudem werden Tumorcharakteristika, der klinische Verlauf und das Outcome 
der Patienten in Bezug auf Rezidivhäufigkeit und Metastasierungsrisiko analysiert.  
Aus dem Patientengut der Fachklinik Hornheide der Westfälischen Wilhelms-Universität 
Münster werden anhand dieser Studie im Zeitraum von 2005 bis 2014 sämtliche Patienten mit 
AFX und MFH nach histologischen, immunhistochemischen und klinischen Parametern iden-
tifiziert. Um die relevanten Daten und Krankengeschichten der Patienten vergleichen zu kön-
nen, wird eine Variablenkodierung und ein gezieltes Eingabeformat für die Tumorklassifika-
tionen geschaffen. Innerhalb dieser Studie wird ein Patientenkollektiv von 192 C49.0-
Hauttumoren identifiziert, die Merkmalsträger sind. 157 Tumoren werden histomorphologisch 
und immunhistochemisch reevaluiert. Bei 36 Fällen liegt kein ausreichendes histologisches 
Material vor, da die Tumorresektion alio loco stattfand. 
Nach abschließender histologischer Einordnung und neuer Klassifikation können 156 AFX, 
24 MFH und 12 nicht anders klassifizierte Tumoren (NOS) in 93 AFX, 85 DS und 14 PS ein-
geteilt werden.  
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Das AFX ist ein oberflächlich liegender, kleiner solider Hauttumor, der anhand dieser Ergeb-
nisse nie Metastasen ausbildet und nur in seltenen Fällen ein Lokalrezidiv entwickelt. Das DS 
stellt, ebenso wie das AFX, einen sonnenexponierten Tumor im Kopf-Hals-Bereich dar, der 
allerdings mit einem größerem Durchmesser sowie tiefer Infiltration der Hautschichten, peri-
neuraler und lymphovaskulärer Invasion sowie Nekrosen einhergehen kann. Metastasen und 
Lokalrezidive treten selten auf, sollten allerdings unbedingt in einem entsprechenden Follow-
Up-Zeitraum untersucht werden. Das DS stellt sich aus ätiologischer und morphologischer 
Sicht als eigenständiger Hauttumor dar, welcher sich anhand des Malignitätsgrads zwischen 
AFX und PS in den intermediären Bereich einfügt. Das PS zeigt einen ausgesprochen aggres-
siven Kurs, häufiges Auftreten als Rezidivtumor und tief liegender Infiltration der Haut-
schichten, allerdings ohne einen konkreten Zusammenhang mit Sonnenexposition. Für die 
Ausprägung von Fernmetastasen zeigt sich eine schlechte Prognose mit hoher Sterblichkeit. 
Die Prognose für die Ausprägung von lokoregionären Metastasen ist weniger negativ, als die 
der Fernmetastasierung, allerdings zeigt sich auch hier ein erhöhter Anteil tumorbedingter 
Mortalität. Die vollständige Resektion unter Beachtung eines adäquaten Sicherheitsabstands 
ist für alle drei Entitäten obligat. 
Diese Studie zeigt, dass bisherige Unterteilungen genauer definiert werden können, und be-
legt, dass die Differenzierung und Klassifizierung von AFX, DS und PS unerlässlich für Di-
agnostik, Therapie und Prognose sind. Die untersuchte Fallzahl dieser monozentrischen Stu-
die ist überdurchschnittlich hoch. Die gewonnenen Erkenntnisse sollen v.a. in Bezug auf DS 
einen Ansatzpunkt für weitere prospektive Studien geben. 
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1 Einleitung 
1.1 Relevanz der Studie 
Das Atypische Fibroxanthom (AFX) und das Maligne Fibröse Histiozytom (MFH) stellten 
über Jahrzehnte zwei Entitäten von Weichteiltumoren dar, die sich in den letzten Jahren in 
stetem Wandel befanden. Die Termini und Klassifikationen dieser Tumoren wurden in der 
Vergangenheit mehrfach überprüft und überarbeitet. Heute steht die Begriffsfindung wieder 
kurz vor dem Wandel, so dass die Termini „Pleomorphes Dermales Sarkom“ (PDS) bzw. 
„Dermales Sarkom“ (DS) in der neuen Literatur immer häufiger Anwendung finden. Die 
Termini „Undifferenziertes Pleomorphes Sarkom“ (UPS) bzw. „Pleomorphes Sarkom“ (PS) 
sind etablierte und aktuellere Bezeichnungen für das MFH. Darüber hinaus sind die Kriterien 
zur Klassifikation eines DS bis zum jetzigen Zeitpunkt nur unzureichend geklärt. Ebenso ist 
die Suche nach immunhistochemischen Markern, die eine klare Diagnose darlegen, nach wie 
vor aktuell. 
In dieser Studie sollen die genauen Klassifikationen der Tumorentitäten AFX, DS und PS 
bzw. MFH durch Reevaluation histologischen Datenmaterials untersucht werden und nach 
Möglichkeit ein diagnostischer Weg gefunden werden, die Tumoren klar voneinander abzu-
grenzen. Die Frage, ob es wirklich die eine, eigene Entität des DS gibt, oder es sich doch um 
ein superfizielles PS handelt und ob AFX demzufolge stets gutartig sind, wurde in letzter Zeit 
viel diskutiert (Brenn 2014, McCalmont 2012, Smith et al. 2014, Zschoche et al. 2014). Miller 
et al. untersuchten in diesem Zusammenhang 32 Fälle. Aktuell untersuchten Tardio et al. 18 
PDS nach histomorphologischen Kriterien (Tardio et al. 2016). Weitere Studien zur Differen-
zierung des DS gibt es bis zum jetzigen Zeitpunkt noch nicht. Dennoch ist eine klare Diagno-
se für die zielgerichtete Therapie und um das Rezidiv- bzw. Metastasierungsrisiko abschätzen 
zu können, von hoher Bedeutung. 
Tumorerkrankungen im Kopfbereich weisen starke Zuwachsraten im letzten Jahrzehnt auf. 
Eine Pressenotiz des hamburgischen Statistikamts Nord vom 29.07.2015 berichtet zwar beim 
malignen Melanom von einem leichten Rückgang der Tumorzahlen von 2008 bis 2015, insge-
samt werden aber bei sonstigen bösartigen Neubildungen Anstiege von 32% verzeichnet 
(Statistikamt/Nord 2015). Ob und in welchem Umfang veränderte Lebensgewohnheiten, 
Umwelteinflüsse und demographische Entwicklungen mitverantwortlich sind, ist Gegenstand 
vieler Untersuchungen im dermatologischen Bereich sowie in der Mund-, Kiefer- und Ge-
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sichtschirurgie. Die vorliegende Arbeit hat es sich daher zum Ziel gesetzt, anhand vorhande-
ner Patientendaten die Systematik verschiedener Sarkome aufzuarbeiten und neu zu kategori-
sieren und somit derzeitige und zukünftige Therapieansätze zu optimieren. 
1.2 Einordnung in den historischen Kontext 
Das AFX wurde zuerst im Jahr 1963 von Helwig erwähnt (Helwig 1963). Das MFH wurde 
Anfang 1960 beschrieben und 1964 von O‘Brien und Stout als eine bestimmte Art von 
Weichteilsarkom deklariert. Irrtümlich nahm man die Abstammung der Tumorzellen von His-
tiozyten, genauer Gewebsmakrophagen, an (Ozzello et al. 1963, O'Brien und Stout 1964). 
Enzinger und Weiss zählten das AFX zu den potentiell malignen fibrohistiozytären Tumoren 
und das MFH zu den malignen fibrohistiozytären Tumoren, heute jedoch kann diese Eintei-
lung genauer definiert werden (Enzinger und Weiss 1995). Der Begriff „fibrohistiozytär“ be-
ruht auf einer morphologischen Beschreibung und Ähnlichkeit mit Fibroblasten und Histiozy-
ten (Hügel 2006). 
Enzinger und Weiss teilen das MFH in fünf verschiedene Varianten ein: pleomorph-
storiformer, myxoider, riesenzelliger, inflammatorischer und angiomatoider Typ (Enzinger 
und Weiss 1995). Anhand neuer Klassifikationen werden diese Subtypen allerdings in Tumo-
ren anderer Differenzierungsrichtungen eingeteilt. Das riesenzellige MFH wird nun als Rie-
senzelltumor des Weichgewebes teils auch als UPS mit osteoklastischen Riesenzellen be-
zeichnet (Meister 2005). Nach Coindre et al. kann es sich bei einem inflammatorischen MFH 
auch um ein dedifferenziertes Liposarkom handeln (Coindre et al. 2004). Eine Ausnahme 
bildet das myxoide Sarkom, welches unter dem Begriff Myxofibrosarkom als eigene Entität 
aufgeführt wird. Die angiomatoide Variante wird nun als angiomatoides fibröses Histiozytom 
klassifiziert (Fanburg-Smith und Miettinen 1999). 
Unter dem Begriff MFH wurden un- und entdifferenzierte Varianten der Fibro-, Myofibro-, 
Leiomyo- und Rhabdomyosarkome sowie Melanome und Karzinome zusammengefasst. 
Durch neue Untersuchungsmethoden konnte man die Zuordnung retrospektiv überprüfen, 
sodass nur noch wenige, nicht genauer zu klassifizierende Tumoren unter den Begriff „UPS- 
Undifferenziertes pleomorphes Sarkom“ fielen, der sich den eben genannten Diagnosen ent-
zog (Fletcher 1992, Ziemer 2012). Besonders die Abgrenzung zu nicht-sarkomatoiden Tumo-
ren und das unterschiedliche Malignitätsverhalten von Sarkomen sind von Bedeutung 
(Merchtersheimer et al. 2011). 
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Nach einer weiteren Einteilung kann das MFH anhand der Lokalisation und Invasionstiefe in 
die folgenden Termini subklassifiziert werden (Beyeler et al. 2004): 
 retroperitonealer Typ 
 MFH der Extremitäten (wächst entlang der Faszien und Muskulatur) 
 dermales Sarkom (AFX und MFH der Haut). 
Wie schon Beyeler et al., greifen auch andere Autoren die Thematik des dermalen Sarkoms 
wieder auf und beschreiben die Verbindung zwischen dem PDS und AFX (Aigner et al. 2014, 
Hügel 2006, Mentzel 2015). In einer Fallbeschreibung von Koch et al. wird die Frage disku-
tiert, ob es sich bei einem metastasierenden AFX um eine superfizielle Form des MFH han-
deln könnte (Koch et al. 2008, Ly et al. 2004). 
Miller et al. erklären, dass ein AFX stets gutartig sei, wenn eine genau abgrenzende Diagnos-
tik zu einem maligneren PDS durchgeführt werden kann. Ob es sich bei PDS tatsächlich um 
superfizielle MFH handelt, ist noch nicht abschließend geklärt. Miller et al. bezeichnen das 
PDS als weniger maligne als ein superfizielles MFH, was wiederum eine Differenzierung 
zulässt (Miller et al. 2012). Beer et al. sprechen bei einem AFX von einem extrem niedrigen 
Malignitätspotential (Beer et al. 2010). Aktuell zeigen Tardio et al. nach retrospektiver Ana-
lyse von 18 PDS einen aggressiven Kurs des PDS auf (Tardio et al. 2016). 
Konträr hierzu ist die Meinung von McCalmont. Er sieht das AFX synonym mit dem PDS 
und beruft sich hierbei auf Christopher Fletcher (McCalmont 2011). Er korrigiert sich aller-
dings noch einmal in seiner Begriffsfindung, in dem er von einem prognostisch zuversichtli-
chen Verlauf des AFX spricht (McCalmont 2012). 
Die Abgrenzung zu einem undifferenzierten pleomorphen Sarkom der Subkutis bzw. tiefer 
liegender Gewebe müsse aufrechterhalten werden, weil die Prognose deutlich schlechter und 
das Auftreten maligner sei (Miller et al. 2012).  
Eine weitere Theorie besagt, dass ein AFX die initiale Form eines superfiziellen MFH bzw. 
eines DS darstellt (Helbig et al. 2016, Ly et al. 2004). 
Anhand der neuen Richtlinien der WHO wird das MFH als UPS unter der neuen Subgruppe 
der undifferenzierten Sarkome aufgeführt (Fletcher et al. 2002a). Das UPS/PS ist am ehesten 
mit dem Subtyp des pleomorph-storiformen MFH zu vereinbaren (Fletcher et al. 2001). Tab. 
1 gibt einen Überblick über die neue Klassifikation des pleomorphen MFH bzw. undifferen-
zierten pleomorphen Sarkom. Anhand dieser Einteilung werden Tumoren, die eine unklare 
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Differenzierung aufweisen in eine pleomorphe sowie eine nicht-pleomorphe Variante unter-
teilt (Jo und Fletcher 2014, Petersen 2013). 
Tab. 1: WHO-Klassifikation undifferenzierter/ unklassifizierter Sarkome nach (Petersen 2013) 
Undifferenzierte/ unklassifizierte Sarkome  
 Undifferenziertes Spindelzellsarkom 
 Undifferenziertes pleomorphes Sarkom 
 Undifferenziertes rundzelliges Sarkom 
 Undifferenziertes epitheloides Sarkom 
 Undifferenziertes Sarkom (NOS) 
 
Das AFX fällt unter die Subgruppe der intermediären, selten metastasierenden, undifferen-
zierten Tumoren (vgl. Tab. 2). Es wird als eigene Entität angesehen und nicht mehr als eine 
oberflächliche Variante des MFH. Das AFX gilt als „Pseudosarkom“ (Petersen 2013). 
Tab. 2: WHO-Klassifikation von Tumoren ungewisser Differenzierung nach (Petersen 2013) 
Tumoren ungewisser Differen-
zierung 
 
Benigne Akrales Fibromyxom 
Intramuskuläres Myxom (einschließlich zelluläre Variante) 
Juxtaaartikuläres Myxom 
Tiefes („aggressives“) Angiomyxom 
Pleomorpher hyalinisierender angioektatischer Tumor 
Ektopes hamartomatöses Thymom 
Intermediär (lokal aggressiv) Hämosiderotischer fibrolipomatöser Tumor 
Intermediär (selten metastasierend) Atypisches Fibroxanthom 
Angiomatoides fibröses Histiozytom 
Ossifizierender fibromyxoider Tumor 
- maligne 
Gemischter Tumor (NOS) 
- maligne 
Myoepitheliom 
Myoepitheliales Karzinom 
Phosphaturetischer mesenchymaler Tumor, benigne 
Phosphaturetischer mesenchymaler Tumor, maligne 
11 
Tumoren ungewisser Differen-
zierung 
 
Maligne Synovialsarkom NOS 
- Synovialsarkom, spindellzellig 
- Synovialsarkom, biphasisch 
Epitheloides Sarkom 
Alveoläres Weichteilsarkom  
Klarzellsarkom der Weichteile 
Extraskelletales myxoides Chondrosarkom 
Desmoplatischer kleinrundzelliger Tumor 
Extrarenaler Rhabdoidtumor 
Neoplasien mit perivaskulärer epitheloider Zelldifferenzie-
rung (Plattenepithelcarcinoma benigne und Plat-
tenepithelcarcinoma maligne) 
Intimsarkom  
1.3 Epidemiologie 
Weichteilsarkome machen 1% aller malignen Tumoren bei Erwachsenen aus. 15-20% dieser 
Sarkome liegen im Kopf-Hals-Bereich (Lawrence et al. 1983, Zeller und zur Hausen 1995). 
Vor der neuen Klassifikation nach Fletcher stellte das MFH die zahlenmäßig größte Gruppe 
der Weichteilsarkome dar, weil zu diesem Zeitpunkt noch nicht genauer kategorisierte Tumo-
ren wie entdifferenzierte Leio- und Rhabdomyosarkome fälschlicherweise zur Gruppe der 
MFH gezählt wurden. Anfang 1990 stellte sich heraus, dass nur 13% (n=159) der zuvor diag-
nostizierten MFH auch als solche zu betrachten sind (Fletcher 1992).  
Nach neuerer Klassifikation macht das UPS/PS 5% aller Sarkome aus und stellt das zahlen-
mäßig häufigste Sarkom bei über 40-Jährigen dar. Die Gruppe der UPS hat eine im Alter zu-
nehmende Inzidenz von 1-2/100.000 (Fletcher et al. 2002c, Gustafson 1994, Hafner et al. 
1999). Tab. 3 veranschaulicht höhere Angaben der Häufigkeitsverteilung von Weichteilsar-
komen. Das Männer-Frauen-Verhältnis liegt bei 2:1. Der Altersgipfel liegt in der Gruppe der 
60- bis 70-Jährigen, wobei auch jüngere Personen betroffen sein können (Fletcher et al. 
2013). 
Die Inzidenz für ein AFX liegt bei 2,5/100.000 (Aigner et al. 2014, Hafner et al. 1999, Ziemer 
2012). Das AFX stellt 0,2% aller malignen Hauttumoren dar und tritt vermehrt bei Kaukasi-
ern auf (Zogbi et al. 2015). Mirza und Weedon stellten in einer Studie heraus, dass das Ver-
hältnis männlich/weiblich bei 70:30 liegt (Mirza und Weedon 2005). Das mittlere Alter von 
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Betroffenen liegt zwischen der 7. und 8. Dekade. Bei 75% der Fälle sind ältere Personen in 
der Kopf-Hals-Region betroffen, bei jüngeren Patienten (25%) v.a. der Rumpf- und Extremi-
tätenbereich (Koch et al. 2008, Ziemer 2012). 
Tab. 3: Häufigste Weichteilsarkome des Erwachsenen nach (Zeller und zur Hausen 1995) 
Weichteilsarkome Häufigkeit in % 
Leiomyosarkome 15-20% 
Liposarkome 10-15% 
Pleomorphe Sarkome/ Unklassifizierte 
Sarkome NOS (MFH) 
15-25% 
Synovialsarkome 6-10% 
GIST 3-5% 
Maligne periphere Nervenscheidentumoren 3-5% 
Fibrosarkome 2-3% 
Angiosarkome 2-3% 
Rhabdomyosarkome 2 % 
Endometriale Stromasarkome 1-2% 
Epitheloidzellsarkome 1 % 
Klarzellsarkome 1 % 
Alveoläre Weichteilsarkome 1 % 
Solitäre fibröse Tumoren 1 % 
Desmoide/AF <1% 
Dermatofibroma protuberans <1% 
NOS Not Otherwise Specified; MFH Malignes Fibröses Histiozytom; 
GIST Gastrointestinale Stromatumoren; AF Aggressive Fibromatose 
 
In der Studie von Anderson und Joseph wurden mehr als 42.000 Hauttumoren mit Mohs mik-
rochirurgischer Behandlung therapiert. Es wurden 43 verschiedene Hauttumoren identifiziert. 
Unter den 317 nicht differenzierbaren Hauttumoren machte das AFX den größten Anteil aus 
(Anderson und Joseph 2007). 
Das mediane Alter eines PDS/DS liegt bei 80 Jahren mit einem Geschlechterverhältnis männ-
lich/weiblich von 7:1 (Brenn 2014, Miller et al. 2012). 
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1.4 Klassifikation der Tumoren 
1.4.1 TMN-Klassifikation 
Das Wachstumsverhalten und die Metastasierung von Weichteiltumoren werden nach der 
TMN-Klassifikation beurteilt. Die Klassifikation ist auf die Union Internationale Contre le 
Cancer (UICC)/ American Joint Committee on Cancer (AJCC) von 2010 zurück zu führen 
und lässt eine Differenzierung der Tumoren nach Größe, Lokalisation, Metastasierung und 
Befall von regionären Lymphknoten zu (Tab. 4 und 5) (Wittekind und Wagner 1997). 
Tab. 4: TMN-Klassifikation von Weichteiltumoren (Windhager et al. 2002, Wittekind und Wagner 
1997) 
TNM-Klassifikation    
T Primärtumor 
 
T1a Tumordurchmesser ≤ 5 cm 
Lokalisation oberflächlich zur Fascia 
superficialis 
 T1b Tumordurchmesser ≤ 5 cm 
Lokalisation bis unterhalb der Fascia 
superficialis 
 T2a Tumordurchmesser >5cm  
Lokalisation oberflächlich zur Fascia 
superficialis 
 T2b Tumordurchmesser > 5cm  
Lokalisation bis unterhalb der Fascia 
superficialis 
N Regionäre Lymphknoten NX  Regionäre Lymphknoten können nicht 
beurteilt werden 
 N0 Keine regionären Lymphknotenmetasta-
sen 
 N1 Regionäre Lymphknotenmetastasen  
M Fernmetastasen MX Fernmetastasen können nicht beurteilt 
werden 
 M0 Keine Fernmetastasen 
 M1 Fernmetastasen  
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1.4.2 Stadieneinteilung 
Die TMN-Klassifikation bildet eine Grundlage für die Einteilung der Tumoren in verschiede-
ne Stadien. Diese sind in Tab. 5 aufgeführt (Spiessl et al. 1993). 
Tab. 5: Stadieneinteilung der UICC nach (Spiessl et al. 1993) 
Stadium Grading Primär-
tumor 
Regionäre 
Lymphknoten 
Fernmetastasen 
Stadium IA G1 T1a und b N0 M0 
 G2 T1a und b N0 M0 
Stadium IB G1 T2a N0 M0 
 G2 T2a N0 M0 
Stadium IIA G1 T2b N0 MO 
 G2 T2b N0 M0 
Stadium IIB G3 T1a und b N0 M0 
 G4 T1a und b N0 M0 
Stadium IIC G3 T2a N0 M0 
 G4 T2a N0 M0 
Stadium III G3 T2b N0 M0 
 G4 T2b N0 M0 
Stadium IV jedes G jedes T N1 M0 
 jedes G jedes T jedes N M1 
1.5 Ätiologie und Risikofaktoren 
Ursächlich für die Entwicklung eines AFX ist, wie in der einschlägigen Literatur bekannt, die 
Hautschädigung durch Sonneneinstrahlung. Oft zeigen sich aktinische Keratosen. Molekular-
genetische Untersuchungen zeigten sich in der Vergangenheit für die Ätiologie und Kanzero-
genese als unerlässlich.  
Die Entwicklung von Schäden und Mutationen der DNA des Tumorsuppressorgens p53 bei 
AFX werden ultravioletter Strahlung (UV) zugeordnet. Demzufolge unterscheidet sich die 
Entwicklung eines AFX von der eines MFH/PS, welche aus rein morphologischer Sicht 
schwer abzugrenzen sind (Sakamoto et al. 2001a, Dei Tos et al. 1994). Laut Sakamoto et al. 
hat Sonneneinstrahlung, genauer die Expression der UV-Photoprodukte Cyclobutan-
Pyrimidin-Dimer (CPDs) und Pyrimidin-Pyrimidon (6-4) Photoprodukt (64PPs) mehr Ein-
fluss auf die Entwicklung eines AFX, weniger auf die eines superfiziellen MFH und gar nicht 
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auf die eines tiefen MFH (Sakamoto et al. 2001a). Dementsprechend sind AFX und PDS, 
vorausgesetzt PDS/DS und superfizielles MFH sind synonym, im Vergleich zum tiefen MFH 
ähnlicher ätiologischer Herkunft (Brenn 2014).  
Diese Hypothese wird durch eine immunhistochemische und molekulargenetische Studie von 
Helbig et al. bestätigt. Es zeigen sich Übereinstimmungen in Cyclin D1-, Tumorprotein p53-, 
und Cyclin-abhängiger Kinase 4-Expression bei AFX und PDS, womit Helbig et al. die Hy-
pothese, dass AFX Vorläufer von PDS sind, bestätigt sehen (Helbig et al. 2016). 
Bei Kindern, die an Xeroderma pigmentosum leiden, wurden Fälle von AFX festgestellt 
(Dilek et al. 2000). Weiterhin gilt es als wahrscheinlich, dass bei Organtransplantierten mit 
einhergehender Immunsuppression ein Risiko der Sarkomentwicklung besteht (Hafner et al. 
1999, Ziemer 2012). 
In der Studie von Miller et al. treten die Tumoren, voraussichtlich dem Alter geschuldet, mit 
einer hohen Anzahl von Komorbiditäten und anderen Krebsarten auf (Miller et al. 2012). Eine 
weitere Studie von Tchernev et al. behandelt die Prellung als Ursache (Tchernev et al. 2013). 
Allgemein betrachtet nehmen verschiedene Kanzerogene Einfluss auf die Entstehung von 
Sarkomen. Einerseits beeinflussen Sonnenexposition und genetische Prädisposition die Ent-
stehung von Sarkomen, andererseits wird auch der Risikofaktor von chemischen Kanzeroge-
nen diskutiert. Bei der Entwicklung eines UPS/PS ist sowohl die adjuvante Strahlentherapie 
als auch die Prädisposition durch chronische Ulzerationen und vernarbte Haut als Ursache zu 
nennen. In der Regel entstehen PS allerdings de novo (Beyeler et al. 2004, Fletcher et al. 
2013, Fletcher et al. 2002a, Lille und Schnur 2000, Petersen et al. 2011).  
Da die Differenzierung von MFH und AFX aus morphopathologischer Sicht schwierig ist, 
versuchen Sakamoto et al. die Unterschiede anhand von Mutationen in H- und K-ras Onkoge-
nen aufzuzeigen. Hierbei zeigt sich, dass 2 von 8 MFH und 0 von 8 AFX diese Mutationen 
aufweisen (Sakamoto et al. 2001c). Mihic-Probst et al. zeigen wiederum, dass ähnliche Gen-
verluste an Chromosom 9p und 13q bei AFX und UPS zwar auf eine gemeinsame Pathogene-
se hinweisen, doch genetische Unterschiede der Tumoren aussagekräftiger sind und so die 
These zweier Entitäten bestätigt werden kann (Mihic-Probst et al. 2004).  
Eine weitere molekulargenetische Studie befasst sich mit der Unterscheidung von AFX und 
PDS in Bezug auf die Präsenz von Telomerase reverse Transkriptase (TERT) Promoter Muta-
tionen. Sowohl in AFX als auch in PDS liegen diese, durch UV-Licht verursachte, Mutatio-
nen vor (Griewank et al. 2014).  
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1.6 Morphologie und Pathologie 
Das AFX ist häufig im Kopf- und Nackenbereich älterer männlicher Personen zu finden 
(Fretzin und Helwig 1973). Prädisponiert erweisen sich hier die lichtexponierten Stellen an 
Capillitium, Ohr, Wange und Nase, seltener Unterarme und Handrücken (Ziemer 2012). 
Frauen, in der Regel mit schützenden längeren Haaren an sonnenexponierten Stellen wie 
Kopf und Nacken, sind weniger häufig betroffen (Beer et al. 2010).  
Der schmerzlose rot-braune Knoten dehnt sich im Durchmesser meist nicht mehr als 2 cm aus 
(Ziemer 2012). Es handelt sich um einen exophytisch ulzerierenden Knoten, der mit Atrophie 
der Epidermis und schnellem Wachstum einhergeht. Das AFX liegt dermal und kann unter 
Umständen bis in das subkutane Fettgewebe reichen. Es besteht allerdings keine epidermale 
Verbindung (Beer et al. 2010, Miller et al. 2012, Zogbi et al. 2015). Oft besteht eine Grenzli-
nie zwischen Tumorgewebe und Epidermis, die mit epidermaler Kragenbildung assoziiert ist 
(Petersen 2013).  
Der Großteil der Zellen scheint bizarr in einem faszikulären bis storiformen Wachstumsmus-
ter zu liegen (Enzinger und Weiss 1995). Die Zellen variieren zwischen spindeligen und 
epitheloiden Zellen, teilweise auch Riesenzellen (Ziemer 2012). Es existieren Varianten von 
rein spindeligen bis rein epitheloiden Zellverbänden (Calonje et al. 1993, Luzar und Calonje 
2010). 
Es werden Histiozyten, osteoklastische Riesenzellen und Klarzellen beobachtet (Giuffrida et 
al. 2004, Lazaro-Santander et al. 1999, Tomaszewski und Lupton 1997). Einige Zellen enthal-
ten lipid-haltiges Zytoplasma, verantwortlich für die Namensgebung des „Xanthoms“ 
(Dettrick und Strutton 2006). Die Zellkerne sind pleomorph bis hyperchromatisch mit typi-
schen und atypischen Mitosen (Brenn 2014, Ziemer 2012). Das Stroma ist kollagenös, teil-
weise myxoid (Beer et al. 2010, McCalmont 2011). Tab. 6 gibt Brenns Einteilung morpholo-
gischer Eigenschaften von AFX wieder. 
Die pseudoangiomatöse Variante weist Einblutungen auf (Luzar und Calonje 2010). Auf-
grund von Hämosiderinablagerungen bzw. -anteilen wird eine pigmentierte Variante be-
schrieben (Diaz-Cascajo et al. 1998). Fernandez-Flores untersucht AFX mit amyloiden Abla-
gerungen, die keratinischen Ursprungs sind (Fernandez-Flores 2012). Die Tumoren zeigen 
teilweise keloidale, sowie sklerotische Bereiche mit hyaliner Degeneration des Kollagens 
(Kim und McNiff 2009). Die Sklerosierung von Tumorgewebe kann auf nekrotischen Tumor-
zellen beruhen (Bruecks et al. 2003). Zusätzliche besondere Varianten wie bspw. granuläre 
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Strukturen oder knochen- bzw. knorpelähnliche Strukturen innerhalb des Tumors sind äußerst 
selten (Rios-Martin et al. 2007, Wilson et al. 1989). Es gibt Fälle von Regression des Tumor-
gewebes und gleichzeitigem Ersatz durch Bindegewebe, wiederum ein Indiz für das indolente 
Verhalten des AFX (Beer et al. 2010). 
Tab. 6: Morphologische Varianten eines AFX nach (Brenn 2014) 
AFX Varianten Morphologische Charakteristiken 
Konventionelles AFX Zusammensetzung aus pleomorphen, epitheloiden, 
mehrkernigen und spindeligen Zellen 
Spindelzelliges AFX Faszikuläres Wachstum von atypischen Spindelzel-
len 
Pigmentiertes AFX Prominente Hämosiderinablagerung  
Klarzelliges AFX Prominente zytoplasmatische klarzellige Veränder-
ung  
Granularzelliges AFX Granulare zytoplasmatische Veränderung 
AFX mit osteoklastischen Riesenzellen Vorkommen von osteoklastischen Riesenzellen  
Sklerotisches AFX Intratumorale stromale Sklerose und Desmoplasie  
Keloidales AFX Intratumorale stromale keloidale Veränderung 
Myxoides AFX Intratumorale myoxide stromale Veränderung 
AFX mit Knochen und Knorpel Knochen- und Knorpelformation 
AFX mit Regression Areale fibrotischer und chronischer Inflammation 
mit Tumorregression  
Übersetzt aus dem Englischen  
 
Metastasierung, Infiltration tiefer liegender Gewebe und nekrotische Anteile sind Indizien für 
ein MFH/PS. Dieser Tumor ist in besonderem Maße an Extremitäten und Rumpf zu finden 
(Fletcher et al. 2013). Die Infiltration reicht von der Subkutis über Muskeln, Faszien und 
Knochen bis hin zu Gefäßen. Im Vergleich zum AFX besitzt das PS meist einen größeren 
Durchmesser von bis zu 5 cm. Retroperitoneale Varianten können bis zu 20 cm groß sein 
(Enzinger und Weiss 1995, Beyeler et al. 2004, Hafner et al. 1999, Fletcher et al. 2013). 10% 
der PS sind subkutan lokalisiert, der restliche Anteil ist tieferen Bereichen zuzuordnen 
(Fletcher et al. 2002c). 
Histopathologisch lassen sich spindelige und teils schaumig wirkende histiozytenähnliche 
Zellen, sowie Riesenzellen und inflammatorische Zellen feststellen (Fletcher 1992). Lympho-
histiozytäre Bereiche und Einblutungen sind nicht selten (Henderson und Hollmig 2012). 
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Das DS tritt v.a. in sonnenexponierten Hautarealen des Gesichts und Capillitiums auf. Das 
klinische und morphopathologische Auftreten ähnelt dem eines AFX, allerdings lässt es sich 
als aggressiver beschreiben. Miller et al. klassifizieren das PDS als niedrig-gradig maligne. 
Die Größe variiert zwischen 2,5 und 6 cm. Die Zellen variieren zwischen pleomorphen 
Epitheloidzellen, Spindelzellen und Riesenzellen (Miller et al. 2012, Tardio et al. 2016). Mit-
hilfe einer Feinnadelbiopsie lassen sich osteoklastische Zellen, sowie schaumig xanthomatöse 
Zellen feststellen (Smith et al. 2014). Die potentiell oberflächliche Variante des MFH, das 
PDS, geht mit lymphovaskulärer und perineuraler Invasion, Tumornekrosen, subkutaner In-
filtration, Ulzerationen und Blutungen einher. Teilweise spielt auch die Invasion tieferliegen-
der Fettgewebe, Muskeln und Faszien eine Rolle. Die Frage ob alle oder weniger Kriterien für 
die Diagnosestellung zutreffen müssen, ist noch nicht abschließend diskutiert (Ziemer 2012). 
Das PDS ist weniger klar begrenzt als das AFX, hat aber ebenso wie das AFX keine epider-
male Verbindung (McCalmont 2012, Miller et al. 2012). 
1.7 Therapie 
Die chirurgische Tumorresektion mit einem Sicherheitsabstand von 0,5-2 cm stellt das Mittel 
der Wahl dar, wobei eine mikroskopische Schnittrandkontrolle unerlässlich ist wie z.B. bei 
Mohs mikrographischer Chirurgie. Ang et al. können mit dieser Methode sehr gute Ergebnis-
se erzielen. Bei 59 behandelten AFX liegen keine Rezidive vor, bei 2 von 23 mit weiter loka-
ler Exzision (WLE) therapierten AFX entwickeln sich Rezidive (Ang et al. 2009). Die Me-
thode nach Moh zeigt eine dreidimensionale Darstellung der Schnittränder eines fadenmar-
kierten Operationspräparats, um Tumorausläufer miterfassen zu können. Die Schritte werden 
bis zur absoluten Tumorfreiheit unter Schonung des gesunden Gewebes wiederholt. Während 
jeder Schritt histologisch kontrolliert wird, erfolgt eine Abdeckung der Wunde mit Hauter-
satzmaterial (Ang et al. 2009, Petres und Rompel 2007, Mentzel 2015, Ziemer 2012). 
Allein durch superfizielle Biopsien lassen sich Invasionstiefe und andere Risikofaktoren nicht 
sicher beurteilen, so dass die Differenzierung zwischen AFX und DS schwierig ist (Brenn 
2014). Withers et al. betonen die Wichtigkeit der Nachresektion, im Falle nicht vollständig 
entfernter AFX und MFH (Withers et al. 2011). 
Für inoperable und metastasierende Fälle ist eine Chemo- und Strahlentherapie mit 60-70 
Gray (Gy) vorgesehen (Aigner et al. 2014, Ziemer 2012). Kryochirurgie, Elektrokauterisie-
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rung, Neck Dissection und Parotidektomien werden heute selten in die Therapie einbezogen 
(Cooper et al. 2005, Fretzin und Helwig 1973, Jacoby 1978). 
Beyeler et al. präferieren die Kombinationstherapie aus adjuvanter Radiatio und chirurgischer 
Resektion im Fall eines MFH/PS. Weitere Autoren sehen ebenso die Notwendigkeit einer 
Radiatio bei malignen und metastasierenden Weichteiltumoren dieser Art (Beyeler et al. 
2004, Koch et al. 2008). Der Stellenwert adjuvanter Radiotherapie ist innerhalb der einschlä-
gigen Literatur für die Therapie von AFX, DS und PS nicht abschließend geklärt. In der 
Chemotherapie besteht ein Ansatz mit Adriamycin und Ifosfamid (Miller et al. 2012). 
In der Behandlung des inoperablen primären Dermatofibroma protuberans (DFSP) stellen sich 
Erfolge mit dem Medikament Imatinib, einem Rezeptor-Tyrosinkinase-Inhibitor des „Platelet-
derived growth factor receptor“ (PDGFR) ein (Malhotra und Schuetze 2012). 
1.8 Prognose und Nachsorge 
Innerhalb eines 2-Jahres-Zeitraums nach Entfernung des AFX mit Sicherheitsabstand besteht 
eine sehr gute Prognose und ein kleines lokales Rezidivrisiko von 7%, welches eher Tumoren 
betrifft, die ohne klare Begrenzung vorliegen. Metastasen kommen selten vor (0,5-10%), be-
sonders bei rezidivierenden Tumoren und bei Tumoren mit tiefer liegender Ausdehnung und 
höherer Aggressivität, wie dem UPS/PS (Ziemer 2012). Mirza und Weedon untersuchen in 
diesem Zusammenhang 89 Fälle von AFX, die, sofern sie vollständig reseziert wurden, weder 
Rezidive noch Metastasen entwickeln (Mirza und Weedon 2005). In einer Studie von David-
son und Demsey werden 71 AFX untersucht. Es stellt sich heraus, dass bei tiefgreifender In-
filtration von Fett- und Muskelgewebe ein Risiko von 29% für die Entwicklung von Rezidi-
ven und ein Risiko von 12% für die Entwicklung von Metastasen besteht. Dagegen ist das 
Risiko bei Tumoren, die nur die Dermis betreffen, kleiner (Rezidiv: 9%; Metastasen: 2%) 
(Davidson und Demsey 2012). 
Berichte von metastasierenden AFX werden aufgrund neuer immunhistochemischer Verfah-
ren widerlegt (McCalmont 2012). Im Fall der benignen AFX, wie Miller et al. sie beschrei-
ben, tritt nur einmalig eine echte Metastase auf, die sowohl Fletcher et al. als auch McCal-
mont in ihren Studien aufgreifen (Fletcher et al. 2013, Lum und King 2006, McCalmont 2012, 
Miller et al. 2012). 
Laut Miller et al. zeigt sich bei DS ein Risiko von 28% für die Entwicklung von Lokalrezidi-
ven und ein Risiko von 10% für die Entwicklung von Metastasen innerhalb von 10 Monaten. 
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Fernmetastasen sind dabei seltener als lokoregionäre Metastasen. McCalmont schätzt das Ri-
siko der Metastasenbildung deutlich geringer ein (5%) (McCalmont 2012, Miller et al. 2012). 
Es besteht eine Korrelation zwischen dem Auftreten von Rezidiven und Metastasen 
(Davidson und Demsey 2012). 
Bei PS zeigen sich bei 5% der Patienten während der Erstvorstellung Metastasen. Zusätzlich 
ist die 5-Jahres-Überlebensrate mit 50-60% geringer (Fletcher et al. 2002c, Gustafson 1994). 
Der Follow-Up-Zeitraum ist aufgrund des allgemein hohen Alters und eventueller Komorbidi-
täten der Patienten begrenzt. Dementsprechend ist der Langzeitverlauf dieser Tumorentitäten 
nicht sicher zu beurteilen (Miller et al. 2012). Für etwa 3 Jahre sollte der Patient in Abständen 
von 3-6 Monaten klinisch, mittels Inspektion und Palpation, sowie einer Lymphknotensono-
grafie untersucht werden (Ziemer 2012). 
1.9 Differentialdiagnosen 
Das AFX stellt eine Ausschlussdiagnose dar, die nur unter Verwendung von immunhistoche-
mischen Verfahren definiert werden muss. Es gibt bis dato keine einzelnen Marker, die ein-
deutig ein AFX, DS oder PS diagnostizieren, wobei nicht die vollständige Markerpalette laut 
McCalmont für die Diagnosesicherung benötigt wird. Die Wahl sollte bei wenigen, aber ef-
fektiven Markern liegen (S100, Keratin, Prokollagen-1, CD10, p63, Aktin und Desmin) 
(McCalmont 2011, McCalmont 2012). 
Es herrscht zumeist durchgängige Negativität für S100, Zytokeratine (CK) und Desmin. 
Smooth-Muscle-Antikörper (SMA) und Vimentin werden fokal exprimiert, teilweise auch 
epitheliales Membranantigen (EMA) bei Abwesenheit von CK (Luzar und Calonje 2010). 
Kernpleomorphien, wie sie für das AFX charakteristisch sind, sind in erster Linie ein hoch-
gradiges Malignitätskriterium. Bei AFX ist dies nicht der Fall. Die Pleomorphie als Degenera-
tionszeichen kann bei dieser Art von Sarkom nicht als Malignitätskriterium genutzt werden 
(Brenn 2014, Merchtersheimer et al. 2011). Das morphologische Erscheinungsbild ist 
schlechter als der klinische Verlauf. Invasionstiefe und Aggressionsverhalten lassen eine Un-
terscheidung zu (Beer et al. 2010, Luzar und Calonje 2010, Ziemer 2012). Abb. 1 gibt  
einen Überblick über differentialdiagnostische Erkenntnisse. 
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Abb. 1: Immunhistochemische Marker zur Abgrenzung pleomorpher Spindelzelltumoren nach (Zie-
mer 2012) 
Melanome exprimieren S100, Melan A und HMB-45, wobei die spindelzelligen und desmo-
plastischen Varianten des Melanoms die Fähigkeit zur Expression von Melan A und HMB-45 
durch fehlende Pigmentierung verloren haben. Die Unterscheidung wird zudem noch er-
schwert wenn dendritische Zellen eines AFX S100 bzw. Riesenzellen Melan A exprimieren 
(Luzar und Calonje 2010, Miller et al. 2012, Thum et al. 2011). Es bestehen gewisse morpho-
logische Ähnlichkeiten der AFX mit maligneren Tumoren wie spindelzelligen, desmoplasti-
schen und wenig differenzierten Karzinomen. Um ein squamöses Karzinom auszuschließen, 
muss die CK-, EMA-, und p63-Expression in besser differenzierten Bereichen nachgewiesen 
werden (Brenn 2014). In seltenen Fällen kommt es allerdings auch zu CK-Expression bei 
Sarkomen und wiederum fehlender Expression bei Karzinomen (Petersen 2013). Einige Auto-
ren sprechen in diesem Fall von einem Keratin-positiven AFX (McCalmont 2011, Suarez-
Vilela et al. 2011). 
Das desmoplastische Melanom und das spindelzellige Karzinom treten auch in aktinisch ge-
schädigter Haut auf (Petersen 2013). Außerdem exprimieren sie CD10, wodurch eine Ab-
grenzung zum AFX erneut erschwert wird. Dieser Marker ist weiterhin für Myxofibrosarko-
me, Dermatofibrome und DFSP positiv.  
Prokollagen-1 und Aktin weisen bei AFX auf einen fibrozytischen bzw. myofibrozytischen 
Ursprung hin, gelten allerdings als nicht spezifisch (McCalmont 2011, Ziemer 2012). 
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Die mesenchymalen Bereiche eines metaplastischen Karzinoms lassen sich in der Regel nicht 
von denen eines AFX unterscheiden. Deshalb wird die Unterscheidung in der epidermalen 
Invasion präferiert, die mit CK- und p63-Expression assoziiert ist (Brenn 2014). 
Das Angiosarkom lässt sich durch CD31, einen Endothelmarker, darstellen. Es spricht die 
hämorrhagische und vaskuläre Differenzierung in Angiosarkomen an, wobei auch eine seltene 
aber vorhandene Expression in AFX vorliegt (9,5%). Diese müsste allerdings eher auf histio-
zytischer Differenzierung begründet sein (Luzar und Calonje 2010).  
CD 34 hingegen wird nicht in AFX exprimiert. Es wird für die Diagnostik von DFSP genutzt. 
Kernpleomorphismus spricht hierbei nicht für ein DFSP (Miller et al. 2012). McCalmont und 
Scheinberg wiederum behaupten, dass AFX sich aus Dermatofibromen entwickeln können 
(McCalmont und Scheinberg 2011). 
Neben den vielen morphologischen Gemeinsamkeiten des Leiomyosarkoms mit AFX und 
PDS, besteht jedoch Positivität für Desmin, h-Caldesmon, CK und CD34. Das Leio- und 
Rhabdomyosarkom, Karzinom und Melanom haben Anteile myogener Differenzierung und 
damit morphologische Unterschiede, wie z.B. größere ovoide bis polygonale Zellen mit eo-
sinophilem Zytoplasma. Alpha-1-antitrypsin, Alpha-1-antichymotrypsin, Lysozym und CD68 
sind wichtig für die Darstellung von Histiozyten bzw. Makrophagen. Im Fall von AFX und 
UPS spielen sie allerdings keine Rolle (Fletcher et al. 2013). 
Myxofibrosarkome unterscheiden sich morphologisch v.a. in der Invasionstiefe, der ätiologi-
schen Entwicklung und einer fokalen CD34-Expression (Brenn 2014). Durch die ähnliche 
Morphologie ist das AFX differentialdiagnostisch schwer von einem atypischen fibrösen His-
tiozytom abzugrenzen. Die Unterschiede liegen in einer höheren Mitoserate und ausgeprägten 
Pleomorphie des AFX. Zudem ist das atypische fibröse Histiozytom mit epidermaler Hyper-
plasie und großen Kollagenablagerungen assoziiert (Zelger et al. 2004). 
SMA erzielt zwar in vielen Fällen der AFX und UPS aufgrund des myofibrozytären Hinter-
grunds positive Erfolge, allerdings ist das Spektrum des Markers für die unterschiedlichen 
myogenen Tumoren sehr groß (Sakamoto et al. 2002). 
Hartel et al. untersuchen 17 AFX und 26 MFH nach CD99/MIC-2-Expression, einem Zel-
loberflächenprotein mit Bezug zu T-Zell-Apoptosen. Hierbei zeigt sich eine deutliche Expres-
sion in AFX von 94% während nur 15% der MFH CD99 exprimieren. Der Bezug zu effizien-
ten T-Zell-Apoptosen lässt auf den benigneren Verlauf der AFX schließen (Hartel et al. 
2006). 
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Der Marker p16 kann zur Identifikation von Tumorzellen und Resektionsrändern bei Myxo-
fibrosarkomen genutzt werden (Oda et al. 2003, Petersen 2013).  
Eine immunhistochemische Studie von Lazova et al. befasst sich mit der Differenzierung von 
AFX und MFH/UPS. Der Marker CD74/LN-2 erzielt Ergebnisse, die auf eine Verbindung 
von UPS mit malignen AFX anhand ähnlicher Tumorprogression, schließen lassen. Positivität 
zeigt sich bei 2 Fällen aggressiv verlaufender AFX und bei 90% der UPS. Bei benignen Ver-
läufen (90% der AFX) lässt sie kaum eine Reaktion erkennen (Lazova et al. 1997). 
Tab. 7: Differentialdiagnostik der AFX nach (Brenn 2014) 
 Klinik Histologie Immunhisto- 
chemie  
Pleomorphes  
dermales Sarkom 
Wie AFX Invasion der Subkutis 
Tumornekrosen 
Lymphovaskuläre Invasion 
Perineurale Invasion 
Wie AFX 
Melanom ±Pigmentation Junktionale (in situ) Kom-
ponente 
S100 Expression 
± Melan A,  
HMB-45 
Squamous cell  
carcinoma (SCC) 
Wie AFX Epidermale Verbindung 
Squamöse Differenzierung 
Cytokeratin, ± 
EMA, ± p63 
Metaplastisches 
Karzinom 
Wie AFX Maligne epitheliale  
Komponente i.e. SCC, 
BCC, malignes adnexales 
Karzinom 
Wie AFX mit 
mesenchymaler 
Komponente;  
Zytokeratin Ex-
pression in malig-
nen epithelialen 
Bereichen 
Kutanes Angiosar-
kom 
Bläuliche bis erythematö-
se Verfärbung 
Gefäßbildung mit zerstreu-
endem Wachstum  
endotheliale mehrschichtige 
Zellatypien 
ERG 
± CD31  
(membranös) 
± CD34 
Kutanes  
Leiomyosarkom 
Körperstamm und Extre-
mitäten 
Eosinophiles Zytoplasma 
ovoide Zellkerne 
Desmin 
± h-caldesmon 
± Cytokeratin 
Myxofibrosarkom Gliedmaße Areale mit hypozellulärem 
myxoidem Stroma und 
gekrümmten Gefäßen 
± CD34 
Zelluläres, aneurys-
matisches und atypi-
sches fribröses His-
tiozytom 
Stamm und Extremitäten Auftreten von Arealen der 
konventionellen fibrösen 
Histiozytome 
Wie AFX 
Pleomorphes Fibrom Stamm und Extremitäten Paucizellulärer Tumor CD34 
Nicht-neuraler  
Granularzelltumor 
Polypoides Wachstum bei 
Jugendlichen 
Fehlen von Kernpleomor-
phismus 
Granuläres Zytoplasma 
Wie AFX 
Übersetzt aus dem Englischen 
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Differentialdiagnosen beinhalten Basalzellkarzinome, squamöse Zellkarzinome und pyogene 
Granulome. Durch die Einlagerung von Pigmenten besteht auch die Möglichkeit eines Mela-
noms. Eine weitere Neoplasie, wie das Retikulohistiozytom muss abgegrenzt werden. Histo-
logische Ähnlichkeiten von AFX und MFH bzgl. pleomorpher und spindeliger Zellen führten 
in der Vergangenheit oft zu falschen Diagnosen und Therapieansätzen (Ziemer 2012). Tab. 7 
stellt zusammenfassend die differentialdiagnostischen Möglichkeiten mit Besonderheiten in 
Histologie und Immunhistochemie dar. 
2 Ziele der Arbeit 
In dieser Arbeit gilt es 192 diagnostizierte AFX und PS/MFH erneut histologisch zu untersu-
chen und eine neue Klassifizierung in AFX, DS und PS vorzunehmen. 
Die Arbeit soll einen Beitrag leisten, die Tumorentität „Dermales Sarkom“ in die bestehende 
Nomenklatur einzugliedern und diagnostische Kriterien zu präzisieren. Durch Festlegung die-
ser diagnostischen Kriterien könnten Fälle maligner AFX dem DS zugeordnet werden. Zudem 
sollen Tumorcharakteristika, klinischer Verlauf und Outcome der Patienten in Bezug auf 
Fernmetastasierung, Rezidivhäufigkeit und lokoregionäre Metastasierung analysiert werden. 
Weitere Hypothesen dieser Arbeit werden im Folgenden aufgeführt. 
Hypothesen: 
 Das AFX ist benigne. 
 Nach vollständiger Exzision eines AFX entstehen niemals Metastasen und selten 
Lokalrezidive. 
 Das DS ist eine eigenständige Tumorentität, deren Malignitätspotential zwischen 
benignen AFX und hochgradig malignen PS liegt. 
3 Methodik 
3.1 Patientenauswahl 
Datenherkunft und Patientensuche 
Aus dem Patientengut der Fachklinik Hornheide der Westfälischen Wilhelms-Universität 
Münster werden anhand dieser retrospektiven Studie im Zeitraum von 2005 bis 2014 sämtli-
che Patienten mit AFX und MFH identifiziert. Das gesamte archivierte Material wird über die 
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Datenbank des klinischen Informationssystems (KIS) der Abteilung für Informatik der Fach-
klinik Hornheide innerhalb des medizinischen Schlüsselsystems C49.0: 
 C49 Bösartige Neubildung: Bindegewebe und andere Weichteilgewebe des Kopf-
es, des Gesichtes und des Halses (Inkl.: Bindegewebe: Augenlid, Ohr; Exkl.: Bin-
degewebe der Orbita) 
beleuchtet (ICD-10-GM 2015). Insgesamt können 192 Fälle nach histologischen, immunhis-
tochemischen und klinischen Parametern identifiziert werden.  
35 Patienten werden nicht in die Studie aufgenommen, da hier die histologische Datenlage 
unvollständig ist, aufgrund der Tatsache, dass die Tumorexzision alio loco stattgefunden hat. 
3.2 Diagnostik und Krankheitsformen 
Die für die Datenauswertungen nötigen Diagnosen ergaben sich aus den elektronisch im KIS 
gesicherten Patientenakten. Hierbei werden vor allem Entlassungs- und Arztbriefe, Histolo-
gie- und Operationsberichte, z.T. auch Fotodokumente berücksichtigt. 
Anhand einer standardisierten detaillierten Anamnese und klinischer Untersuchung wird zu-
nächst eine Verdachtsdiagnose gestellt. Die histologische Absicherung dieser Diagnosen er-
folgt entweder durch eine Biopsie des befallenen Hautareals, einschließlich Immunhistologie 
und sich anschließender Totalexzision oder direkt nach der vollständigen Tumorentfernung. 
Zusätzlich kommt teilweise noch eine Abdomen-Sonographie bzw. ein Röntgen-Thorax in 
zwei Ebenen zum Einsatz. Die Laboruntersuchung wird in der Regel im hauseigenen Labor 
der Fachklinik Hornheide durchgeführt. In einzelnen Fällen wird eine Zweit- bzw. Drittmei-
nung anderer Labore eingeholt. 
Auf diesem Weg wird die Verdachtsdiagnose bestätigt oder widerlegt. Der weitere Therapie-
ablauf (bzgl. Nachresektionen, Chemo- und Strahlentherapie) ist unmittelbar von der Beurtei-
lung der histologischen und operativen Ergebnisse, bspw. der R0-Resektion, abhängig. 
3.3 Kategorisierung der Patientendaten 
Um die relevanten Daten und Krankengeschichten der Patienten vergleichen zu können, wird 
eine Variablenkodierung und ein gezieltes Eingabeformat für die Tumorklassifikationen ge-
schaffen. Die Daten werden in tabellarischer Form mit dem Programm Microsoft Excel 
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(Windows) zusammengefasst. Das Erfassungssystem wird im Folgenden aufgelistet und ge-
gebenenfalls näher erläutert. 
3.3.1 Patientenstammdaten 
Alle Patienten erhalten durch eine fortlaufende Nummerierung von Nr.1-192 eine Patienten-
ID. Zur weiteren Identifikation wird die KIS-ID des Hornheider Datenarchivs hinzugefügt um 
eine anonymisierte Identifikation vollziehen zu können. Name, Vorname, Geburtsdatum und 
Geschlecht werden aufgeführt um bspw. das Geschlechterverhältnis und die Altersrelation zu 
beleuchten. 
3.3.2 Primärtumordaten 
Der Zeitpunkt der histologischen Diagnosestellung, hausintern oder nach Probebiopsien au-
ßerhaus, entspricht dem Erstdiagnosedatum. Falls die Diagnose extern festgelegt wurde ist 
dies mit a.l. für alio loco gekennzeichnet. 
Weiterhin wird die Histologie-Nr. der Fachklinik Hornheide verwendet. Bei auswärtigen his-
tologischen Befunden wird das Feld freigelassen. Eine Typisierung des Primärtumors in AFX 
oder MFH sowie dessen Lokalisation werden festgelegt. Bei dem gesamten Patientenkollektiv 
wird die Lokalisation nach dem folgenden System herausgearbeitet: 
 1 = Capillitium  
 2 = Stirn  
 3 = temporal 
 4 = periorbital 
 5 = Nase 
 6 = Wange 
 7 = Lippen/perioral 
 8 = Kinn  
 9 = Ohr 
 10 = Hals. 
Zum einen wird die Ausdehnung des Primärtumors hinlänglich der o.g. anatomischen Regio-
nen beurteilt und zum anderen der Durchmesser in mm beschrieben und in Größenverhältnis-
se kleiner 2 cm, zwischen 2 und 5 cm und größer 5 cm eingeordnet. Rezidivtumoren werden 
als solche gekennzeichnet. 
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Die Invasionstiefe wird auf der einen Seite durch die Tumordicke nach Breslow in mm und 
auf der anderen Seite durch eine genaue Beschreibung der Invasion in Dermis, Subkutis, Fas-
zien, Muskulatur, Knochen und Knorpel beschrieben. 
Der histologische Subtyp lässt sich in spindel- oder pleomorphzellig unterscheiden. Ge-
mischt-zellige Varianten werden als solche deklariert. Besonderheiten wie Riesenzellen o.ä. 
finden in den Bemerkungen Erwähnung. Die Vorschädigung der Haut, falls vorhanden, unter-
scheidet sich in aktinisch/durch UV-Exposition geschädigte Haut, nach Radiatio oder ähnli-
chem.  
Eine Beeinträchtigung des Allgemeinzustandes durch eine Immunsuppression in Folge von 
leichter Medikation mit Cortison-Präparaten, schwerer Medikation nach Organtransplantation 
oder bestehender Niereninsuffizienz wird gesondert erwähnt. 
3.3.3 Therapie des Primärtumors 
Informationen zur Tumortherapie werden unter den Gesichtspunkten der chirurgischen Re-
sektion sowie unter Berücksichtigung aller Operationsdaten beurteilt. Das Datum der ersten 
Operation (OP) sowie die Anzahl der folgenden Operationen, einschließlich Biopsien, Nach-
resektionen und Defektdeckungen, werden zusammenfassend beschrieben. 
Anhand der R-Klassifikation wird nach der letzten Resektion (R-Status) zwischen in sano 
(R0) und mikroskopisch (R1) und makroskopisch (R2) non in sano resezierten Tumoren un-
terschieden. Der Sicherheitsabstand, nach R0-Resektion, wird histologisch kontrolliert. 
Weitere Therapiemaßnahmen wie die prä- und/oder postoperative Bestrahlung mit Dosisan-
gabe in Gy, prä- und/oder postoperative Chemotherapie oder alternative Behandlungsmetho-
den wie Lokaltherapien in Form von Salben o.ä., werden für die Primärtumortherapie be-
schrieben und erfasst. 
3.3.4 Verlaufsdaten 
Der letzte Follow-Up-Zeitpunkt z.B. in Form einer klinischen Kontrolle, bezieht sich auf das 
Datum der letzten Nachuntersuchung. Falls keine weiteren Nachkontrollen stattfinden, ist der 
Follow-Up-Zeitpunkt z.B. mit dem Datum des letzten Operationsschrittes gekennzeichnet. 
Anhand der Follow-Up-Periode wird das Auftreten von Lokalrezidiven, Lymphknotenmeta-
stasen und Fernmetastasen kontrolliert und die Angabe der Daten vermerkt.  
Anmerkungen zum Überlebensstatus, eventuellem Sterbedatum und -grund werden, wenn 
vorhanden, aufgeführt. 
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3.4 Immunhistochemie 
Anhand der histologischen Berichte werden die bestehenden immunhistologischen Untersu-
chungen aufgeführt. Die vorliegenden Färbungen der Präparate mit immunhistochemischen 
Markern werden identifiziert und aufgelistet, da sie für die spätere Ausschlussdiagnose eine 
hohe Bedeutung haben. 
Die Informationen werden in tabellarischer Form in einer weiteren Excel-Tabelle berücksich-
tigt (Tab.8). Im Folgenden sind die für die Ausschlussdiagnose wichtigen Antikörper (AK)-
Marker aufgelistet. 
Tab. 8: Immunhistochemische Markerpalette der Fachklinik Hornheide 
Antikörper Klon Vorbehandlung Verdünnung Hersteller 
SMA 1A4 Keine unverdünnt DakoCytomation 
Desmin D33 Keine unverdünnt DakoCytomation 
Vimentin V9 Keine unverdünnt Novocastra 
CD31 JC70A Hitze, pH 9 1:10 DakoCytomation 
CD34 QBEnd10 Keine 1:4 Beckman Coulter 
Ck5/6 D5/16B4 Hitze, pH 9 1:100 DakoCytomation 
CK Cocktail monoklonal Hitze, pH 9 1:150 antibodies-online 
GmbH 
S100 - Enzymatisch 1:1200 DakoCytomation 
CD10 56C6 Hitze, pH 9 1:80 DakoCytomation 
MelanA A103 Hitze, pH 9 1:500 DakoCytomation 
Podoplanin 18H5 Hitze, pH 9 1:50 Acris Antibodies 
Monoclonal Mouse Anti-Human 
CK 
MNF116 Enzymatisch unverdünnt DakoCytomation 
EMA E29 Keine unverdünnt DakoCytomation 
HMB45 HMB45 Enzymatisch 1:200 DakoCytomation 
HMW(CK, High Molekular 
Weight) 
24ßE12 Hitze, pH 9 unverdünnt DakoCytomation 
FaktorXIII A - Keine 1:600 Thermo Scientific 
BCL-2 124 Hitze, pH 9 unverdünnt DakoCytomation 
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Antikörper Klon Vorbehandlung Verdünnung Hersteller 
BCL-6 PG-B6p Hitze, pH 9 1:20 DakoCytomation 
CD8 C8/144B Hitze, pH 9 unverdünnt DakoCytomation 
CD68 PG-M1 Hitze, pH 9 unverdünnt DakoCytomation 
CD117 - Hitze, pH 9 1:200 DakoCytomation 
Ki67 MIB-1 Hitze, pH 9 1:200 DakoCytomation 
LCA(CD45) PD7/26 & 
2B11 
Keine unverdünnt DakoCytomation 
alpha-antichymotrypsin ACT - Enzymatisch 1:20 DakoCytomation 
3.5 Histopathologie der dermalen Sarkome 
Insgesamt werden alle vorhandenen Fälle mit Herrn OA PD Dr. Hallermann noch einmal his-
tomorphologisch und immunhistochemisch untersucht. Es werden 157 Fälle begutachtet. Alle 
Paraffinblöcke weisen gleiche Gewebeverarbeitung sowie Prozesshomogenität auf. Sie ent-
stammen dem Archiv der Fachklinik Hornheide. 
In dieser dritten Untersuchung der Patientenfälle wird das besondere Augenmerk auf die Iden-
tifikation von PDS gelegt. Hierfür wird nochmals die Tumordicke kontrolliert und die Ebenen 
der Infiltration von 1-5 festgelegt: 
 1 Dermis 
 2 Vorwölbung Subkutis 
 3 Infiltration mittlere Subkutis 
 4 tiefe Subkutis 
 5 Faszie. 
Weiterhin wird die Infiltration von lymphoiden, vaskulären und perineuralen Bereichen ge-
nauer kategorisiert und Tumornekrosen gesondert erwähnt.  
Zusätzlich erfolgt eine lichtmikroskopische Auswertung der Präparate bei verschiedenen Ob-
jektvergrößerungen. Zur Veranschaulichung werden besonders exemplarische Darstellungen 
fotografisch vermerkt und im Ergebnisteil und in der Diskussion erwähnt.  
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3.6 Elektronische Datenverarbeitung 
Die gesamten Daten werden aus der KIS-Datenbank in das Tabellenkalkulationsprogramm 
Excel importiert. Mögliche Eingabefehler werden durch eine Datenexploration sowie die Er-
stellung von Häufigkeitsauszählungen identifiziert und korrigiert. Der Datensatz wird in SPSS 
für Windows, Version 16.0 (SPSS Inc., Chicago, Illinois, USA) transformiert. Alle Daten 
liegen in anonymisierter Form vor. 
Innerhalb der Analyse der deskriptiven Statistik werden aus den vorliegenden Daten absolute 
und relative Häufigkeiten, Fallzahlen, Mittelwerte usw. ermittelt und z.B. in Form von Histo-
grammen und Liniendiagrammen graphisch dargestellt. Um Zusammenhänge und Unter-
schiede zwischen bestimmten Variablen zu ermitteln, werden verschiedene statistische Ver-
fahren angewendet.  
Der Chi-Quadrat-Test nach Pearson wird sowohl für kategoriale als auch für nominale Merk-
male für die Erstellung von Kontingenztafeln bzw. Kreuztabellen verwendet. Hierbei werden 
„Ja/Nein“-Ausprägungen und Kategorien mit mehr als zwei Ausprägungen berücksichtigt. Es 
wird die Hypothese überprüft, ob keine Abhängigkeit zwischen den Zeilen- und Spaltenvari-
ablen besteht. Liegt die asymptomatische Signifikanz bei p<0,05, ist es sehr wahrscheinlich, 
dass eine Beziehung zwischen den zwei Variablen besteht, denn umso kleiner das Signifi-
kanzniveau, desto unwahrscheinlicher ist es, dass keine Abhängigkeit besteht.  
Bei Vierfeldertafeln mit kleinerer Gesamtzahl wird der „exakte Test nach Fisher“ verwendet. 
Der berechnete p-Wert <0,05 gibt Aufschluss über die signifikanten Zusammenhänge bzw. 
Unterschiede. 
Die sog. Odds-Ratio wird in Risikoschätzer-Tabellen analysiert, wobei die Response bzw. 
Nonresponse mit einem 95%-Konfidenzintervall (KI) angegeben wird. 
Anhand nicht-parametrischer Tests werden zwei unabhängige Stichproben verglichen. Mithil-
fe des Kruskal-Wallis-Tests und Mann-Whitney-U-Tests ist es möglich zu überprüfen, ob 
beide Stichproben einer Grundgesamtheit entstammen. Der „U-Test“ von Mann und Whitney 
analysiert zwei Mittelwerte und der „H-Test“ von Kruskal und Wallis analysiert mehr als 
zwei Mittelwerte. Jedem Wert wird eine Rangposition zugewiesen, zusätzlich wird für beide 
Gruppen getrennt, die Summe der Rangwerte errechnet. Die Summen geben Aufschluss dar-
über, ob die Stichproben einer Grundgesamtheit entstammen. Wenn die Hypothese bestätigt 
wird, liegen die Werte der beiden Gruppen in der zu Beginn gebildeten Reihenfolge in 
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gleichmäßiger Verteilung vor. Die durchschnittlichen Ränge der Gruppen sollen ca. die glei-
che Größe haben. 
4 Ergebnisse 
4.1 Tumorcharakteristika 
Patientenkollektiv 
In dieser Studie wird ein Patientenkollektiv von 192 Tumoren (n=192) identifiziert, die nach 
Möglichkeit erneut histologisch reevaluiert werden konnten. 36 gelten als „Fehlend“, da kein 
ausreichendes histologisches Material vorliegt. 164 (85,4%) Tumorträger sind männlichen 
Geschlechtes und 28 (14,6%) weiblichen Geschlechtes. Das mittlere Lebensalter beträgt 75,3 
(SD=11,8) Jahre. Abb.2 verdeutlicht ein Minimum von 22,6 Jahren und ein Maximum von 
96,4 Jahren liegt.  
 
Abb. 2: Absolute Altersverteilung bei Erstdiagnose 
Den Großteil der initial untersuchten Weichteiltumoren macht das AFX mit n=156 (81,3%) 
aus. Es liegen weiterhin 24 (12,5%) MFH, sowie 10 (5,2%) AFX- Not otherwise specified 
(NOS) und 2 (1%) MFH-NOS vor, die sich allerdings innerhalb der histologischen Reevalua-
tion genauer zuordnen lassen. 
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Nach Reevaluation liegt nunmehr ein Kollektiv von n=156 vor. 71 (45,4%) AFX und 77 
(49,4%) DS stellen den Großteil des untersuchten Materials dar. 8 (5,1%) MFH, die fortan 
dem PS synonym gesetzt werden, machen einen kleineren Anteil aus.  
Nach abschließender histologischer Reevaluation, unter Berücksichtigung von sämtlichen 
Tumoren (n=192), werden insgesamt 93 AFX, 85 DS und 14 PS identifiziert. 
Primärtumordaten 
Insgesamt stellt das Capillitium die häufigste Tumorlokalisation dar (n=110). 57,3% aller 
Tumoren befinden sich am Capillitium. 56 AFX (60,2%), 48 DS (56,5%) und 6 PS (42,9%) 
weisen als Primärtumorlokalisation das Capillitium auf. Mit 21 Tumoren stellt die Stirn die 
zweithäufigste Tumorlokalisation dar. 7 (7,5%) AFX, 13 (15,3%) DS und 1 (7,1%) PS entfal-
len auf den Stirnbereich. Das Ohr stellt die dritthäufigste Lokalisation mit insgesamt 16 Tu-
moren dar. Der Zusammenhang ist signifikant (p=0,032). Abb. 3 verdeutlicht die prozentuale 
Verteilung der Tumoren im Kopfbereich. 
 
Abb. 3: Relative Verteilung der Patienten anhand der Lokalisation des Primärtumors 
In n=44 (22,9%) der untersuchten Fälle handelt es sich um einen Rezidivtumor. Die Unter-
schiede zwischen den einzelnen Tumoren zeigen sich dabei signifikant (p=0,004). Bei 57,1% 
(n=8) aller PS handelt es sich um einen Rezidivtumor, während AFX mit 16 (17,2%) Rezidiv-
tumoren seltener betroffen sind. Das DS zeigt eine Häufigkeit von 23,5% (n=20) für das Auf-
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treten eines Rezidivtumors. 148 von 192 entstehen de novo. Es stellt sich eine relative Häu-
figkeit von 19,3% (n=37) für das einmalige Vorliegen eines Rezidivtumors heraus. Darunter 
werden 14 (15,1%) AFX, 18 (21,2%) DS und 5 (35,7%) PS identifiziert, bei denen ein einma-
liges Rezidiv vorliegt. In 4 Fällen handelt es sich um den zweiten Rezidivtumor, darunter 2 
AFX, 1 DS und 1 PS. Bei einem Fall eines PS liegt der dritte Tumor vor und wiederum in 2 
Fällen kommt es zu einem viermaligen Rezidiv (1DS und 1PS). Es besteht Signifikanz mit 
p=0,001 für den Zusammenhang zwischen der Anzahl der Rezidivtumoren und den einzelnen 
Tumoren. 
Die vertikale Invasionstiefe wird in einen oberflächlichen (Dermis, Subkutis) und einen tiefen 
Bereich (Muskel, Faszie, Knochen, Knorpel) unterschieden. 97,4% (n=76) der AFX liegen 
oberflächlich, allerdings nur 14,8% (n=12) der DS, die tendenziell tiefer liegen (85,2%; 
n=69). 100% (n=9) der PS sind dem tiefen Invasionsbereich zuzuordnen. Tab. 9 veranschau-
licht die genaue Verteilung auf 4 definierte Bereiche. Die Ergebnisse zeigen mit hoher Signi-
fikanz (p≤0,001), dass die Invasionstiefe unmittelbar von der Art des Tumors abhängt. 
Tab. 9: Invasion der Hautschichten nach abschließender histologischer Einordnung 
Invasion der Hautschicht AFX (%) DS (%) PS (%) 
Dermis  23 (29,5) 0 (0) 0 (0) 
Subkutis  53 (67,9) 11 (13,6) 0 (0) 
Faszie/Muskulatur  0 (0)  28 (34,6) 3 (33,3) 
Knochen/Knorpel  2 (2,6)  42 (51,9) 6 (66,7) 
 
Kriterien, die ein Urteil über die Malignität der Tumoren bilden können, stellen die Lymphge-
fäßinvasion, das perineurale Wachstum, Nekrosen und die Involvierung der papillären Dermis 
dar. Eine Lymphgefäßinvasion tritt in 15 (9,6%) Fällen auf (bei n=156). 16,9% (n=13) der DS 
und 25% (n=2) der PS zeigen Invasion der Lymphgefäße. AFX sind in keinem Fall betroffen. 
Die Irrtumswahrscheinlichkeit für dieses Kriterium wird mit p=0,001 angegeben. 
Perineurales Wachstum ist bei 12 (7,7%) Tumoren zu beobachten. Ähnlich wie bei der 
Lymphgefäßinvasion, zeigt sich auch, dass PS und DS in der Prognose schlechter beurteilt 
werden als AFX, denn das AFX zeigt in keinem Fall perineurales Wachstum. 10 DS (13,0%) 
und 6 PS (25%) weisen perineurales Wachstum auf. Abb. 4 veranschaulicht perineurales 
Wachstum mit Neurotropismus. Der Zusammenhang ist signifikant (p=0,002). 
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Abb. 4: Neurotropismus bei perineuralem Wachstum (400x) 
Nekrosen sind bei 45 (28,8%) Tumoren zu beobachten. 38 (49,9%) DS und 7 (87,5%) PS 
gehen mit Nekrotisierung einher. Auch in diesem Fall sind alle AFX frei von nekrotischen 
Anteilen (p≤0,001). 
147 (96,3%) der 3 Weichteiltumoren zeigen eine Involvierung der papillären Dermis (n=153). 
Vorgeschädigte Hautareale zeigen eine deutliche Tendenz zur Tumorausbildung. 105 (54,7%) 
Tumoren entstehen in chronisch aktinisch bzw. UV geschädigten Bereichen. Radioderme las-
sen sich in 4 Fällen (2,1%) nachweisen. Bei 77 (40,1%) liegt kein Anhalt für eine Vorschädi-
gung der Haut vor. 6 (3,1%) Tumoren gründen auf anderen Vorschädigungen der Haut. Vor 
allem das AFX zeigt eine deutlich Exposition von 63,4% (n=59) für die Tumorbildung in 
chronisch aktinisch geschädigter Haut. Auch das DS korreliert signifikant mit UV-Strahlung 
(51,8%, n=44). Nur 14,3% (n=2) der PS sind mit UV-Exposition verbunden, ein Hinweis für 
einen anderen ätiologischen Hintergrund der PS (vgl. Tab. 10). Anhand des Chi-Quadrat-Test 
nach Pearson ist die Korrelation signifikant (p=0,013). 
Tumorentstehung infolge Immunsuppression lässt sich in insgesamt 7 Fällen nachweisen. 3 
Patienten wurden leicht immunsupprimiert, 4 Patienten erhalten eine mittlere immunsuppres-
sive Therapie. Tab. 10, 12, 14, 15, 16 und 17 zeigen zusammenfassende Übersichten der sig-
nifikanten Ergebnisse der drei Tumorarten. 
  
35 
Tab. 10: Tumorcharakteristika der Tumorarten AFX, DS und PS 
 AFX (%) DS (%) PS (%) Signifikanz (p-Wert) 
1-3. häufigste Tumorlokalisationen    0,032 
Capillitium 56 (60,2%) 48 (56,5%) 6 (42,9%)  
Stirn 7 (7,5%) 13 (15,3%) 1 (7,1%)  
Ohr 9 (9,7&) 6 (7,1%) 1 (7,1%)  
 
Rezidivtumor 
    
0,004 
Ja 16 (17,2%) 20 (23,5%) 8 (57,1%)  
 
Vertikale Invasionstiefe  
    
<0,001 
Oberflächlich 76 (97,4%) 12 (14,8%) 0 (0%)  
Tief 2 (2,6%) 69 (85,2%) 9 (100%)  
 
Lymphgefäßinvasion 
    
0,001 
ja 0 (0%) 13 (16,9%) 2 (25%)  
 
Perineurales Wachstum 
    
0,002 
ja 0 (0%) 10 (13%) 2 (25%)  
 
Nekrosen 
    
<0,001 
ja 0 (0%) 38 (49,9%) 7 (87,5%)  
 
Vorschädigung  
    
0,013 
Keine 29 (31,2%) 37 (43,5%) 11 (78,6%)  
Aktinisch/UV 59 (63,4%) 44 (51,8%) 2 (14,3%)  
Radioderm 1 (1,1%) 2 (2,4%) 1 (7,1%)  
Andere  4 (4,3%) 2 (2,4%) 0 (0%)  
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Explorative Datenanalyse der metrischen Tumorcharakteristika nach Tumortyp 
Das Alter bei Erstdiagnose (ED) liegt mittelwertig für AFX bei 74,7 Jahren und für DS bei 
77,9 Jahren. Im Durchschnitt sind Patienten mit PS jünger als Patienten mit einem AFX oder 
DS (vgl. Tab. 11). In Bezug auf den Kruskal-Wallis-Test, bei dem ein Vergleich aller 3 Grup-
pen miteinander durchgeführt wird (p=0,015) und den Mann-Whitney-U-Test, bei dem ein 
Vergleich von 2 Gruppen miteinander durchgeführt wird, liegt das Ergebnis im signifikanten 
Bereich. AFX und DS zeigen einen p-Wert von 0,024 für die Korrelation der Tumortypen mit 
dem Alter. Die Korrelation zwischen DS und PS ist ebenfalls signifikant (p=0,028). Der p-
Wert beim Mann-Whitney-U-Test von AFX und PS ist dagegen nicht signifikant (p=0,135). 
Tab. 11 veranschaulicht Mittelwert, Standardabweichung und Spanne des Alters bei ED von 
AFX, DS und PS. 
Tab. 11: Alter bei Erstdiagnose 
Alter AFX DS PS 
Mittelwert 74,7 77,9 64,1 
Standardabweichung  10,3 9,2 23,8 
Spanne  31,5-92,3 36,6-94,1 22,6-96,4 
 
Die Anzahl der Rezidivtumoren beläuft sich im Mittel bei AFX auf 0,2 (SD: 0,4) mit einer 
Spanne von 0 bis 2. DS zeigen mittelwertig 0,3 Rezidive (SD: 0,6) mit einer Spanne zwischen 
0 und 4. PS gehen im Durchschnitt öfter mit Rezidiven einher. Hier liegt der Mittelwert bei 
1,0 (SD:1,2) und die Spanne reicht von 0 bis 4. 
Die Vergleichsanalyse zwischen den 3 Gruppen ist signifikant (p=0,002). Die Korrelationen 
zwischen AFX und PS sowie DS und PS, in Bezug auf die Anzahl der Rezidivtumoren, sind 
mit p≤0,001 und p=0,005 signifikant. Eine Ausnahme stellt in diesem Fall die Korrelation 
zwischen AFX und DS dar (n.s.). 
Der Primärtumordurchmesser ist bei AFX durchschnittlich am kleinsten mit 12,9 mm (SD: 
8,3 mm). Die Spanne reicht von 1-40 mm. Das DS hat den größten Durchmesser der 3 Tu-
mortypen mit 23,7 mm (SD: 20,0 mm). Das Minimum ist mit 4 mm und das Maximum mit 
125 mm gegeben. Der Mittelwert des Primärtumordurchmessers von PS liegt bei 10,3 mm mit 
einer Standardabweichung von 13,4 mm und einer Spanne zwischen 7 und 43 mm. Der Zu-
sammenhang ist innerhalb der Vergleichsanalyse zwischen 3 Gruppen signifikant (p≤0,001). 
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Innerhalb der Vergleichsanalyse zwischen AFX und DS (p≤0,001) und zwischen AFX und 
MFH (p=0,046) zeigt sich ebenfalls ein signifikantes Ergebnis. Ein Zusammenhang zwischen 
DS und PS bezogen auf den Primärtumordurchmesser ist nicht gegeben (p>0,05). 
Die Tumordicke nach Breslow liegt für AFX bei einem 95% KI zwischen 2,7 und 3,7 mm mit 
einem Mittelwert von 3,2 mm (SD: 2,1) und einer Spanne zwischen 1,0 und 12,0 mm. Der 
Mittelwert für DS liegt bei 7,9 mm (SD: 6,6) und die Spanne zwischen 2,2 und 50,0 mm. Die 
Untergrenze des 95% KI liegt bei 6,4 mm, die Obergrenze bei 9,4 mm. Der Mittelwert des PS 
liegt bei 13,6 mm (SD: 7,5). Die Spanne reicht von 6,2-30,0 mm. Der Zusammenhang ist im 
Kruskal-Wallis-Test mit p≤0,001 signifikant. Die Ergebnisse des Mann-Whitney-U-Tests 
zeigen ebenfalls für AFX/DS (p≤0,001), AFX/PS (p≤0,001) und DS/PS (p=0,004) Signifi-
kanz. 
4.2 Therapie und Outcome 
Nach eindeutiger Diagnose wird der Tumor in 190 (99%) Fällen reseziert. Die Anzahl der 
notwendigen Operationen zur Primärtumorentfernung liegt zwischen 1 und 8. Es werden alle 
operativen Eingriffe im Bereich des Hautareals, unter anderem Probebiopsien, Resektionen, 
Nachresektionen und Defektdeckungen, erfasst. Von 92 resezierten AFX erhalten 10 (10,9%) 
eine OP, 39 (42,4%) zwei OPs und 34 (37,0%) drei OPs. Es liegen 9 Fälle (9,8%) vor, bei 
denen die Anzahl >4 ist. Von insgesamt 84 DS werden 8 (9,5%) in einer OP reseziert, 30 
(35,7%) in zwei OPs und 32 (38,1%) in drei OPs. 14 (16,7%) Patienten erhalten mehr als 4 
Operationen, um als tumorfrei zu gelten. Bei 14 PS wird in 3 (21,4%) Fällen einmal reseziert, 
in 5 (35,7%) Fällen zweimal reseziert und in 2 (14,3%) Fällen dreimal reseziert. 4 (28,5%) 
Tumoren werden häufiger als viermal operiert. Der Zusammenhang zwischen der Anzahl der 
Operationen und der abschließenden histologischen Einordnung ist mit einer Irrtumswahr-
scheinlichkeit kleiner 1% (p=0,001) signifikant. Abb. 5 veranschaulicht die Häufung für bis 
zu drei Operationen. 
Im Gegensatz zur primären Radiatio wird die adjuvante Therapie häufiger durchgeführt 
(n=11). 2 (2,2%) AFX, 5 (5,9%) DS und 4 (28,6%) PS erhalten adjuvante Radiatio. Der Zu-
sammenhang zwischen Tumorart und Therapieform ist hoch signifikant (p≤0,001). Eine ad-
juvante Chemotherapie wird in 3 Fällen durchgeführt. Adjuvante Chemotherapie wird einma-
lig bei DS (1,2%) und bei 2 Fällen (14,3%) von PS durchgeführt (p ≤ 0,001). 
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Abb. 5: Relative Verteilung der Patienten bzgl. der Anzahl notwendiger Operationen zur  
Primärtumorentfernung 
Mit 35 (18,2%) Fällen ist das Risiko für die Entwicklung eines Lokalrezidivs relativ hoch. 
11,8 % (n=11) der AFX entwickeln im Therapieverlauf ein Lokalrezidiv. Bei 85 untersuchten 
DS entwickeln 20% (n=17) ein Lokalrezidiv. Bei PS wird eine deutlich schlechtere Prognose 
ermittelt. 50% (n=7) der PS zeigen im Therapieverlauf ein Lokalrezidiv (p=0,002). Die Zeit 
bis zum Auftreten des Lokalrezidivs liegt im Durchschnitt bei 32 Monaten mit einem Mini-
mum von 3 Monaten und einem Maximum von 202 Monaten. Bei insgesamt 35 Patienten mit 
Lokalrezidiven wird auch die Anzahl der auftretenden Lokalrezidive untersucht. 22 (62,9%) 
treten einmal auf, 5 (14,3%) zweimal und 8 (22,9%) konnten dreimal nachgewiesen werden. 
Ein Metastasierungsverhalten liegt in 12 Fällen vor. 5 (5,9%) DS, sowie 2 (14,3%) PS, gehen 
mit lokoregionärer Metastasierung einher. Es gibt innerhalb der Studie keinen Anhalt dafür, 
dass AFX mit lokoregionären Metastasen assoziiert sind. Der Zusammenhang ist signifikant 
(p=0,010). Hiermit vergleichbar zeigt sich auch das Auftreten von Fernmetastasierung in Ab-
hängigkeit vom Tumortyp. Insgesamt werden 5 Fälle identifiziert, darunter 1 (1,2%) DS und 4 
(28,6%) PS. Das AFX ist abermals frei von Metastasierung (p≤0,001). 
Diese signifikanten Unterschiede zeigen sich auch deutlich in dem Zusammenhang zwischen 
Gesamtmetastasierung und Tumortyp. 9 Patienten sind entweder von lokoregionärer- oder 
von Fernmetastasierung betroffen. Darunter 5 (5,9) DS und 4 (28,6%) PS. Kein AFX geht mit 
Metastasierung einher (p≤0,001). 
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Tab. 12: Therapie und Outcome der Tumorarten AFX, DS und PS 
 AFX (%) DS (%) PS (%) Signifikanz (p-Wert) 
Anzahl der notwendigen OPs    0,001 
1 10 (10,9%) 8 (9,5%) 3 (21,4%)  
2 39 (42,4%) 30 (35,7%) 5 (35,7%)  
3 34 (37%) 32 (38,1%) 2 (14,3%)  
4-8 9 (9,8%9 14 (16,7%9 4 (28,5%)  
 
Adjuvante Radiatio 
    
<0,001 
Ja 2 (2,2%) 5 (5,9%) 4 (28,6%)  
 
Adjuvante Chemotherapie 
    
<0,001 
ja 0 (0%) 1 (1,2%) 2 (14,3%)  
 
Lokalrezidiv 
    
0,002 
ja 11 (11,8%) 17 (20,0%) 7 (50%)  
 
Lokoregionäre Metastasierung 
    
0,01 
ja 0 (0%) 5 (5,9%) 2 (14,3%)  
 
Fernmetastasierung 
    
<0,001 
ja 0 (0%) 1 (1,2%) 4 (28,6%)  
 
Gesamtmetastasierung  
    
<0,001 
ja 0 (0%) 5 (5,9%) 4 (28,6%)  
 
Krankheitsspezifisches Überleben 
 
 
   
<0,001 
ja 0 (0%) 1 (1,2%) 2 (14,3%)  
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Bei 7 Patienten mit lokoregionären Metastasen liegt die mittlere Zeitspanne zwischen der 
Erstdiagnose und dem Auftreten bei 25 Monaten mit einer Standardabweichung von 29 Mo-
naten. 5 vorliegende Fernmetastasen treten mit einer mittleren Zeitspanne ab ED von 51 Mo-
naten auf. 
Von 5 Fernmetastasierten zeigen sich 3 (60%) Fälle, die auch eine lokoregionäre Metastasie-
rung aufweisen. Von 7 lokoregionär Metastasierten weisen 3 (42,9%) Fälle Fernmetastasie-
rung auf. 183 Tumoren zeigen keine Metastasierung. 
Die Korrelation zwischen krankheitsspezifischem Überleben und Tumortyp ist signifikant 
(p≤0,001). 189 Patienten überleben bzw. versterben nicht tumorbedingt. 3 Fälle versterben 
tumorbedingt. Davon entfällt einer (1,2%) auf das DS und 2 (14,3%) auf das PS. 
Explorative Datenanalyse der metrischen Therapie- und Outcome-Daten nach Tumortyp 
Innerhalb der Therapie eines AFX werden im Durchschnitt 2,5 Operationen durchgeführt 
(SD: 0,9). Das Minimum liegt bei 1 OP und das Maximum bei 6 OPs. Das DS wird mittelwer-
tig 2,8 mal operiert. Die Standardabweichung beträgt 1,3 und die Spanne reicht von 1 bis 8. 
Das PS wird im Durchschnitt 3,1 mal operiert (SD: 2,2). Das Minimum liegt bei einer und das 
Maximum bei 7 Operationen. Die Ergebnisse des Kruskal-Wallis-Tests und des Mann-
Whitney-U-Tests für die drei Tumortypen sind alle mit p>0,05 nicht signifikant. 
In der Vergleichsanalyse des Kruskal-Wallis-Tests zeigt sich ein signifikantes Ergebnis für 
den Zusammenhang zwischen dem Sicherheitsabstand bei R0 und dem jeweiligen Tumortyp 
(p=0,028). Anhand des Mann-Whitney-U-Tests lässt sich für den Vergleich des Sicherheits-
abstands mit AFX und DS keine Signifikanz ermitteln. Im Gegensatz hierzu ist der Vergleich 
zwischen AFX und PS (p=0,012) sowie der Vergleich zwischen DS und PS (p=0,009), hoch 
signifikant. Der Mittelwert des Sicherheitsabstands liegt bei AFX bei 5,3 mm (SD: 4,3), bei 
DS bei 5,4 mm (SD: 4,9) und bei PS bei 13,0 mm (SD: 9,1). Bei AFX liegt der Wert des 95% 
KI zwischen 4,4 und 6,3 mm bei einer Spanne von 1,1 bis 30,0 mm. Der Sicherheitsabstand 
bei DS hat ein 95% KI von 4,3 bis 6,6 mm bei einer Spanne von 0,2 bis 30,0 mm. Das 95% 
KI liegt für den Tumortyp PS zwischen 6,9 und 19,1 mm, der minimale Wert liegt bei 1,0 
mm, der maximale Wert liegt bei 30,0 mm. 
Die Vergleichsanalyse der Tumortypen und der Dosisangabe (in Gy) einer Radiatio, lässt in 
keinem der genannten Tests ein signifikantes Ergebnis zu (p>0,05). Die Dosisangabe ist für 3 
AFX, 4 DS und 4 PS bekannt. Im Durchschnitt liegt sie für AFX bei 63,3 Gy (SD: 5,8), für 
DS bei 60,0 Gy (SD: 17,8) und für PS bei 62,9 Gy (SD: 3,4). 
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Der Follow-Up-Zeitraum eines AFX liegt im Durchschnitt bei 19,9 Monaten. Es handelt sich 
um den Zeitpunkt der letzten Untersuchung bzw. der letzten Nachkontrolle. Die Spanne des 
DS reicht von 0 bis 295,7 Monaten und zeigt für das DS einen Mittelwert von 18,9 Monaten. 
Das PS hat im Durchschnitt den längsten Follow-Up-Zeitraum mit 82,2 Monaten bei einer 
Spanne von 8,1 bis 267,6 Monaten.  
Bei nicht parametrischer Vergleichsanalyse aller 3 Gruppen zeigt sich ein signifikantes Er-
gebnis (p≤0,001). Der Zusammenhang von AFX und DS ist nicht signifikant im Mann-
Whitney-U-Test (p=0,980). Es zeigt sich allerdings zwischen AFX und PS und zwischen DS 
und PS ein ausgesprochen signifikantes Ergebnis (p≤0,001). 
4.3 Metastasierung 
Innerhalb der Studie wird das Metastasierungsverhalten genauer betrachtet. Je nach Tumortyp 
wird das Auftreten von Fern- und lokoregionären Metastasen unterschieden, sowie die Analy-
se der gesamten Metastasierung beleuchtet. Das AFX zeigt in keinem Fall ein Metastasie-
rungsverhalten und wird von dieser Analyse ausgeschlossen.  
DS und PS (n=99) werden in Bezug zu diversen Tumorparametern eingehend untersucht. 
4.3.1 Analyse der Fernmetastasierung nach Ausschluss atypischer Fibroxanthome 
Primärtumordaten 
Es liegt eine Anzahl von 5 (n=99, 5,1%) fernmetastasierten Tumoren vor. 1 Fernmetastase 
(n=85, 1,2%) entfällt auf das DS, 4 (n=14, 28,6 %) Weitere auf das PS. Tab. 13 veranschau-
licht das Ergebnis mit p ≤0,001. 
Tab. 13: Fernmetastasierung von DS und PS (nach Ausschluss von AFX) 
Tumortyp Fernmetastasierung 
Nein (%) Ja (%) 
DS 84 (98,8%) 1 (1,2%) 
PS  10 (71,4%) 4 (28,6%) 
 
Bei 28 vorliegenden Rezidivtumoren der Entitäten DS und PS entwickeln 3 Tumoren (10,7%) 
eine Fernmetastase. Bei 2 (2,8%) Fernmetastasierten besteht keine Assoziation mit einem 
Rezidivtumor.  
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2 (8,7%) Fernmetastasierte entwickeln einmalig einen Rezidivtumor. Viermaliges Auftreten 
eines Rezidivs ist einmalig mit einer Fernmetastase assoziiert (n=2, 50%). Das Ergebnis, ob 
ein Rezidivtumor mit Fernmetastasen einhergeht, ist in der Ja/Nein-Frage mit p=0,136 nicht 
signifikant. Signifikanz besteht allerdings zwischen der Anzahl der Rezidivtumoren und der 
Ausbildung von Fernmetastasen (p=0,041). 
Die 5 untersuchten Fernmetastasen werden in keinem Fall mit einer chronisch aktinischen 
Vorschädigung in Verbindung gebracht. 4 (n=48, 8,3%) Fernmetastasen treten ohne eine Vor-
schädigung der Haut auf. 1 von 3, im Zustand nach Radiatio entstandener Tumoren, geht mit 
einer Fernmetastase einher. Anhand des Chi-Quadrat-Tests nach Pearson ist das Ergebnis für 
den Zusammenhang zwischen Fernmetastasierung und Vorschädigung der Haut signifikant 
(p=0,035) (vgl. Tab. 14). 
Therapie und Outcome 
Alle Primärtumoren der 5 Fernmetastasierten werden initial operativ reseziert. In einem einzi-
gen Fall (1,2%) tritt eine Fernmetastase bei 86 R0-resezierten Tumoren auf. Im Fall eines R1-
Status entwickeln 30% (n=3) eine Fernmetastase. Prognostisch deutlich schlechter ist die 
Entwicklung einer Fernmetastase im Fall einer R2-Resektion. 50% (n=1) entwickeln eine 
Fernmetastase. Es zeigt sich bei dieser Untersuchung eine ausgeprägte Signifikanz für den 
Zusammenhang zwischen dem R-Status und der Ausbildung von Fernmetastasen (p≤0,001). 
Im Gegensatz zur primären Radiatio ist Zusammenhang zwischen adjuvanter Radiatio und 
Fernmetastasierung mit p=0,005 signifikant. 3 von 5 Fernmetastasierten erhalten eine ad-
juvante Radiatio. Insgesamt werden 9 Patienten adjuvant bestrahlt, d.h. 6 Patienten erhalten 
diese Therapieform ohne die Ausprägung von Fernmetastasen. 
Prägnanz zeigt auch das Ergebnis des Vergleichs zwischen adjuvanter Chemotherapie und 
Fernmetastasierung (p≤0,001). Alle (n=3, 100%) Patienten, die eine adjuvante Chemotherapie 
erhalten, leiden auch unter Fernmetastasierung. 2 Fernmetastasierte erhalten keine adjuvante 
Chemotherapie. 
Alle tumorbedingt verstorbenen Patienten leiden unter Fernmetastasen (n=3, 100%). 2 (40%) 
Fernmetastasierte überleben bzw. versterben nicht tumorbedingt. Insgesamt 96 Patienten mit 
DS und PS (97%) überleben. Es besteht ein ausgeprägter Zusammenhang zwischen dem 
krankheitsspezifischen Überleben und Fernmetastasierung (p≤0,001). 
2 von 5 Fernmetastasierten sind nicht mit lokoregionärer Metastasierung assoziiert. Bei 3 
Fernmetastasierten liegen lokoregionäre Metastasen vor. Wiederum 4 lokoregionäre Metasta-
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sen treten ohne Fernmetastasierung auf. Insgesamt liegen 7 lokoregionäre Metastasen vor. Die 
Fernmetastasierten machen demnach einen Anteil von 42,9% unter den lokoregionären Meta-
stasen aus. Der Zusammenhang ist signifikant (p=0,002) (vgl. Tab. 14). 
Tab. 14: Tumorcharakteristika bei Fernmetastasierung 
 Fernmetastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Tumortyp   0,001 
DS 84 (98,8%) 1 (1,2%)  
PS 10 (71,4%) 4 (28,6%)  
 
Rezidivtumor (Anzahl) 
   
0,041 
 
Vorschädigung 
   
0,035 
keine 44 (91,7%) 4 (8,3%)  
Aktinisch/UV 46 (100%) 0 (0%)  
Radioderm 2 (66,7%) 1 (33,3%)  
Andere 2 (100%) 0 (0%)  
 
R-Status 
   
<0,001 
R0 85 (98,8%) 1 (1,2%)  
R1 7 (70%) 3 (30%)  
R2 1 (50%) 1 (50%)  
 
Adjuvante Radiatio  
   
0,005 
ja 6 (66,6%) 3 (33,3%)  
 
Lokoregionäre Metastasierung 
  0,002 
nein 90 (97,8%) 2 (2,2%)  
ja 4 (57,1%) 3 (42,9%)  
 
Alter bei Erstdiagnose (in Jahren) 
  0,008 
MW 76,7 63,0  
SD 12,9 9,6  
95% KI 74,0-79,3 51,1-74,9  
 
Tumordicke n. Breslow (in mm) 
 
 
  
0,005 
MW 8,1 14,4  
SD 6,8 4,8  
95% KI  6,6-9,6 8,4-20,4  
 
Explorative Datenanalyse der Fernmetastasierung 
Signifikante Ergebnisse mit p<0,05: 
Das mittlere Alter bei Erstdiagnose eines Fernmetastasierten liegt bei 63,0 Jahren mit einer 
Standardabweichung von 9,6 Jahren. Im Gegensatz hierzu zeigt sich ohne Fernmetastasierung 
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ein mittleres Alter von 77,7 Jahren (SD: 12,9). Im Minimum liegt das Alter bei 22,6 Jahren 
und im Maximum bei 96,4 Jahren (p=0,008). 
Die Tumordicke nach Breslow liegt bei Fernmetastasierten im Mittel bei 14,4 mm mit einer 
Standardabweichung von 4,8 mm. Die Tumordicke reicht von 10,5 mm bis 22,0 mm. Das 
95% KI liegt zwischen 6,6 und 9,6 mm. Die mittlere Tumordicke bei Tumoren ohne Fernme-
tastasen liegt bei 8,1 mm mit einer Standardabweichung von 6,8 mm. Das Minimum liegt bei 
2,0 mm und das Maximum bei 50 mm (p=0,005). 
 
4.3.2  Analyse der lokoregionären Metastasierung nach Ausschluss atypischer Fibro-
xanthome 
Primärtumordaten 
Es liegen insgesamt 7 lokoregionär metastasierte Tumoren vor. 5 davon entfallen auf das DS 
(n=85, 5,9%) und 2 entfallen auf das PS (n=14, 14,3%). 
Die Tumorlokalisation liegt in 2 Fällen am Capillitium (n=54, 3,7%), einmal in der Temporal-
region (n=4, 25%), einmal auf der Wange (n=4, 25%), einmal am Hals (n=2, 50%) und zwei-
mal sind mehrere Regionen betroffen (n=9, 22,2%). Für den Zusammenhang zwischen Pri-
märtumorlokalisation und der Ausprägung von lokoregionären Metastasen besteht eine Irr-
tumswahrscheinlichkeit kleiner 5% mit p=0,049. 
Von 24 Rezidivtumoren wurden 4 (14,3%) identifiziert, die auch unter lokoregionärer Metas-
tasierung leiden. Diese vier Fälle machen einen Anteil von 57,1% aller lokoregionären Meta-
stasen (n=7) aus. 42,9% (n=3) der lokoregionären Metastasen sind nicht mit Ausbildung eines 
Rezidivs assoziiert. 
3 Metastasierte liegen ohne Rezidivtumor vor, 2 Metastasierte entwickeln einmalig ein Re-
zidiv und jeweils ein Patient mit Metastasen entwickelt zweimal sowie ein anderer viermal 
ein Rezidiv. Das Ergebnis zeigt keine Signifikanz für die Ja/Nein-Frage, ob ein Rezidiv mit 
lokoregionärer Metastasierung einhergeht. Die Anzahl der Rezidivtumoren in Bezug auf das 
Metastasierungsverhalten ist allerdings signifikant (p=0,016). 
Therapie und Outcome 
Bei 3 R0-resezierten Tumoren entwickelt sich eine Metastase (3,5%). Wiederum 3 von 10 
R1-resezierte Tumoren entwickeln eine Metastase (30,0%). Insgesamt 2 Patienten werden R2-
reseziert. Einer der e.g. entwickelt eine lokoregionäre Metastase. Es liegt also eine Häufigkeit 
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von 50% vor. Das Ergebnis zeigt eine ausgeprägte Signifikanz (p=0,001) für den Zusammen-
hang zwischen nicht vollständig resezierten Tumoren und der Ausbildung von lokoregionären 
Metastasen. Tab. 15 veranschaulicht die Ergebnisse. 
Tab. 15: Tumorcharakteristika bei lokoregionärer Metastasierung 
 Lokoregionäre Metastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Tumorlokalisation   0,049 
 
Rezidivtumor (Anzahl) 
   
0,016 
0 68 (95,8%) 3 (4,2%)  
1 21 (91,3%) 2 (8,7%)  
2 1 (50%) 1 (50%)  
3 1 (100% 0 (0%)  
4 1 (50%) 1 (50%)  
MW 0,3 1,1 0,041 
SD 0,7 1,5  
95% KI 0,2-0,5 -0,2-2,5  
 
R-Status 
   
0,001 
R0 83 (96,5%) 3 (3,5)  
R1 7 (70%) 3 (30%)  
R2 1 (50%) 1 (50%)  
 
Adjuvante Radiatio  
   
0,015 
ja 6 (66,6%) 3 (33,3%)  
 
Adjuvante Chemotherapie  
   
0,013 
ja 1 (33,3%) 2 (66,7%)  
 
Lokalrezidiv 
   
0,009 
Nein 73 (97,3%) 2 (2,7%)  
Ja 19 (79,2%) 5 (20,8)  
 
Anzahl der notwendigen OPs 
 
 
  
0,023 
MW 2,7 5,0  
SD 1,2 2,6  
95% KI  2,4-2,9 2,6-7,4  
 
Bei insgesamt 9 adjuvant bestrahlten Patienten, lassen sich auch 3 (33,3%) Fälle mit lokore-
gionärer Metastasierung feststellen. Es besteht demnach Signifikanz mit p=0,015. 
Eine weitere Therapieform stellt die adjuvante Chemotherapie dar. 2 von 7 (28,6%) lokoregi-
onär Metastasierten werden mittels einer Chemotherapie behandelt. Insgesamt liegen drei 
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Chemotherapierte vor, wodurch sich eine relative Häufigkeit von 66,7% für die Behandlung 
von Metastasierten mit adjuvanter Chemotherapie ergibt. Die exakte Signifikanz wird mit 
p=0,013 angegeben. 
71,4% (n=5) der lokoregionär Metastasierten gehen mit einem Lokalrezidiv einher. In 2 Fäl-
len (28,6%) mit Metastasierung entsteht kein Lokalrezidiv. Von insgesamt 24 Lokalrezidiven 
konnte eine relative Häufigkeit von 20,8% (n=5) für das Vorliegen von Metastasen ermittelt 
werden. Die exakte Signifikanz für diesen Zusammenhang ist mit p=0,009 gegeben. 
2 von 3 tumorbedingt verstorbenen Patienten sind von lokoregionären Metastasen betroffen 
(66,7%). 5 Metastasierte versterben nicht tumorbedingt bzw. überleben (5,2%). Das Ergebnis 
liegt im signifikanten Bereich mit p=0,013. 
Explorative Datenanalyse der lokoregionären Metastasierung 
Signifikante Ergebnisse mit p<0,05: 
Im Durchschnitt liegen bei Rezidivtumoren ohne Metastasierung 0,3 Rezidive (SD: 0,7) und 
mit lokoregionärer Metastasierung 1,1 Rezidive (SD: 1,5) vor. Die Spannweite liegt bei 4, mit 
einem minimalen Wert von 0 und einem maximalen Wert von 4 Rezidiven. Im Mann-
Whitney-U-Test lässt sich eine Signifikanz von p=0,041 für diesen Zusammenhang feststel-
len. 
Die Anzahl der notwendigen Operationen zeigt einen Mittelwert von 2,7 (SD: 1,2) wenn kei-
ne Metastasierung vorliegt. Im Minimum liegt die OP-Anzahl bei 1, im Maximum bei 7 Ope-
rationen. Der Mittelwert liegt bei 5,0 (SD: 2,6) wenn lokoregionäre Metastasen identifiziert 
werden. Die Spanne liegt zwischen 2 und 8 Operationen. Das 95% KI liegt bei 2,6 bis 7,4. 
Dieser Zusammenhang veranschaulicht eine statistische Signifikanz von p=0,023 für die An-
zahl der Operationen bei lokoregionärer Metastasierung. 
 
4.3.3 Analyse der Gesamtmetastasierung nach Ausschluss atypischer Fibroxanthome 
Im Folgenden wird die Gesamtmetastasierung unter Einschluss aller Fern- und lokoregionären 
Metastasen nach Ausschluss der AFX betrachtet. Es liegt eine Anzahl von n=99 Tumoren vor. 
Tumoren die sowohl lokoregionäre Metastasen als auch Fernmetastasen entwickeln, werden 
in Bezug zu verschiedenen Tumorparametern analysiert. 
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Primärtumordaten 
Es konnten 9 Tumoren mit gleichzeitiger fern- und lokoregionärer Metastasierung identifiziert 
werden. 5 (5,9%) entfallen auf das DS, 4 (28,6%) sind mit einem PS assoziiert (vgl. Tab. 16). 
Anhand des exakten Tests nach Fisher ist der Zusammenhang signifikant (p=0,021).  
Bei 4 von 9 (44,4%) metastasierten Betroffenen besteht keine Assoziation zu einem Rezidiv-
tumor. Bei 5 Metastasierten handelt es sich um einen Rezidivtumor (vgl. Tab. 16). Von diesen 
entwickeln 3 (13,0%) Metastasierte einmalig ein Rezidiv, 1 (50,0%) Metastasierter zwei Re-
zidive und 1 weiterer (50,0%) vier Rezidive. Tab. 16 veranschaulicht u.a. den signifikanten 
Zusammenhang zwischen der Ausbildung von Metastasen und einem Rezidiv (p=0,047). 
Therapie und Outcome 
Bei 3 (3,5%) R0-resezierten Tumoren entwickelt sich eine lokoregionäre Metastase bzw. 
Fernmetastase (vgl. Tab. 16). 5 mikroskopisch non in sano resezierte Tumoren entwickeln 
eine Metastase. Bei insgesamt 10 R1-resezierten macht dies einen Anteil von 50% aus. 1 von 
2 R2-resezierten zeigt Metastasierungsverhalten. Tab. 16 veranschaulicht u.a. den Zusam-
menhang mit ausgeprägter Signifikanz (p≤0,001). 
Primäre Radiatio wird in keinem Fall von Metastasierung durchgeführt (n.s. denn p>0,05).  
4 Fälle von Metastasierung werden mit adjuvanter Radiatio therapiert. Bei insgesamt 9 Pati-
enten mit e.g. Therapie liegt der Anteil demnach bei 44,4%. 5 (55,6%) Patienten erhalten eine 
Radiatio obwohl keine Metastasierung vorliegt. Der Zusammenhang zwischen adjuvanter 
Radiatio und Metastasierung ist signifikant (p=0,003). 
6 (66,7%) Metastasierte werden nicht mit einer Chemotherapie behandelt. 3 (33,3%) Metasta-
sierte erhalten eine Chemotherapie. Innerhalb der Studie liegt die Anzahl bei 3 Patienten, die 
mittels adjuvanter Chemotherapie behandelt werden. Demnach liegt die relative Häufigkeit 
bei 100%. Der Zusammenhang ist signifikant mit p=0,001. 
Insgesamt 24 Lokalrezidive beinhalten 6 (25%) Fälle mit Metastasierungsverhalten. 3 (4,0%) 
Metastasierte entwickeln kein Lokalrezidiv. 75 Patienten zeigen keinen Anhalt für die Ent-
wicklung eines Lokalrezidivs. Im Test nach Fisher ist p=0,006. 
Alle verstorbenen Patienten (n=3) zeigen zuvor Metastasierungsverhalten. 6 (6,3%) weitere 
Fälle, die von Metastasenbildung betroffen sind, überleben bzw. versterben nicht tumorbe-
dingt. Der Zusammenhang zwischen dem krankheitsspezifischen Überleben und Metastasie-
rung zeigt eine deutliche Signifikanz von p=0,001. 
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Tab. 16: Tumorcharakteristika bei Gesamtmetastasierung 
 Gesamtmetastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Tumortyp   0,021 
DS 80 (94,1%) 5 (5,9%)  
PS 10 (71,4%) 4 (28,6%) 
 
Rezidivtumor (Anzahl) 
   
0,047 
0 67 (94,4%) 4 (5,6%)  
1 20 (87,0%) 3 (13,0%)  
2 1 (50,0%) 1 (50,0%)  
3 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
4 1 (50,0%) 1 (50,0%)  
MW 0,3 1,0 0,034 
SD 0,7 1,3  
95% KI 0,2-0,5 -0,02-2,2  
 
R-Status 
   
<0,001 
R0 83 (96,5%) 3 (3,5%)  
R1 5 (50,0%) 5 (50,0%)  
R2 1 (50,0%)  1 (50,0%)  
 
adjuvante Radiatio  
   
0,003 
ja 5 (55,6%) 4 (44,4%)  
 
adjuvante Chemotherapie  
   
0,001 
ja 0 (0,0%) 3 (100,0%)  
 
Lokalrezidiv 
   
0,006 
Nein 72 (96,0%) 3 (4,0%)  
Ja 18 (75,0%) 6 (25,0%)  
 
Explorative Datenanalyse der Gesamtmetastasierung 
Signifikante Ergebnisse mit p<0,05:  
Für die Rezidivtumoranzahl lässt sich im Mann-Whitney-U-Test ein signifikanter Bereich 
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ermitteln (p=0,034). Im Fall von Metastasierung liegt der Mittelwert bei 1,0 für die Anzahl 
der auftretenden Rezidive. Das 95% KI liegt zwischen -0,02 und 2,02. Die Standardabwei-
chung liegt bei 1,3. Die Werte rangieren zwischen 0 und 4 Rezidiven. Ohne Metastasierung 
ist der durchschnittliche Mittelwert deutlich kleiner. Die Anzahl liegt bei 0,3 (SD: 0,7). Die 
Spanne reicht ebenfalls von 0 bis 4 Rezidiven.  
4.4 Lokalrezidive 
Alle diagnostizierten AFX, DS und PS (n=192) werden als Gesamtkollektiv anhand des Auf-
tretens von Lokalrezidiven in Bezug auf unterschiedliche Tumorparameter untersucht. 
Primärtumordaten 
Bei 25 (56,8%) Tumoren, die ein Lokalrezidiv entwickeln, liegt auch initial ein Rezidivtumor 
vor. 19 (43,2%) Tumoren, die initial als Rezidivtumor bekannt sind, entwickeln dagegen kein 
späteres Lokalrezidiv.  
Von 148 Tumoren, die nicht mit einem Rezidivtumor assoziiert sind, entwickeln 10 (6,8%) 
ein Lokalrezidiv. Beim einmaligen Vorliegen eines Rezidivtumors, zeigen 19 (51,4%) Fälle 
die Tendenz, erneut ein Lokalrezidiv zu entwickeln. Wird der Primärtumor als zweimaliges 
Rezidiv beschrieben, zeigen 3 von 4 (75%) das Auftreten eines Lokalrezidivs. Bei insgesamt 
2 Patienten, denen ein viermaliges Auftreten eines Rezidivtumors voraus geht, sind beide von 
der Ausprägung eines erneuten Lokalrezidivs betroffen. Das Ergebnis zeigt hohe Signifikanz, 
sowohl für die Ja/Nein-Frage, ob ein Rezidivtumor vorliegt, als auch für die genaue Anzahl 
eines solchen mit p≤0,001. 
Infolge der abschließenden histologischen Einordnung werden 11 (11,8%) von 93 AFX, 17 
(20,0%) von 85 DS und 7 (50,0%) von 14 PS identifiziert, die ein Lokalrezidiv entwickeln 
(vgl. Tab. 17). Die asymptomatische Signifikanz im Chi-Quadrat-Test nach Pearson ist signi-
fikant (p=0,002). 
Therapie und Outcome 
Anhand der Anzahl der Operationen bis zur vollständigen Primärtumorentfernung zeigt sich 
eine Korrelation mit der Ausprägung von Lokalrezidiven (p≤0,001).  
2 (9,5%) Betroffene werden einmal operiert, 5 (6,8%) Betroffene werden zweimal operiert 
und 9 (13,2%) Betroffene werden dreimal operiert. 10 von 16 (62,5%) Patienten, die viermal 
operiert werden, um den Tumor zu entfernen, entwickeln ein Lokalrezidiv. Je mehr Operatio-
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nen notwendig sind, desto häufiger treten Lokalrezidive auf. Der Zusammenhang ist ausge-
sprochen signifikant. 3 von 4 Patienten, die 5 mal operiert werden, 2 von 2 Patienten, die 
6mal operiert werden, 3 von 4 Patienten, die 7 mal operiert werden und 1 Patient, der 8mal 
operiert wird, zeigen im weiteren Verlauf ein Lokalrezidiv. 
27 (15,6%) Fälle von Lokalrezidiven werden zuvor mit R0-Status operiert. 6 von 15 (40%) 
Fälle mit R1-Status zeigen im späteren Verlauf ein Lokalrezidiv. Insgesamt 2 Patienten wer-
den R2-reseziert, beide entwickeln ein Lokalrezidiv. Zusammenfassend sind 8 von 17 
(47,1%) Patienten, die non in sano reseziert werden, auch Merkmalsträger eines Lokalre-
zidivs. Die Irrtumswahrscheinlichkeit im Chi-Quadrat-Test nach Pearson ist mit p≤0,001 sig-
nifikant (vgl. Tab. 17). 
Im Gegensatz zur primären Radiatio, zeigt sich ein signifikantes Ergebnis für das Verhältnis 
zwischen adjuvanter Radiatio und der Ausprägung eines Lokalrezidivs mit p≤0,001, denn 8 
von 11 (22,9%) adjuvant Bestrahlten gehen mit Lokalrezidiven einher. 27 (77,1%) Betroffene 
erhalten zuvor keine Radiatio. 
Tab. 17: Tumorcharakteristika von Lokalrezidiven 
 Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Tumortyp   0,002 
AFX 82 (88,2%) 11 (11,8%)  
DS 68 (80,0%) 17 (20,0%)  
PS 7 (50,0%) 7 (50,0%) 
 
Rezidivtumor 
   
<0,001 
Nein 138 (93,2%) 10 (6,8%)  
Ja 19 (43,2%) 25 (56,8%) 
 
Rezidivtumor (Anzahl) 
   
<0,001 
0 138 (93,2%) 10 (6,8%)  
1 18 (48,6%) 19 (51,4%)  
2 1 (25,0%) 3 (75,0%)  
3 0 (0,0%) 1 (100,0%)  
4 0 (0,0%) 2 (100,0%)  
MW 0,1 1,0 <0,001 
SD 0,4 1,0  
95% KI 0,1-0,2 0,7-1,4  
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 Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
 
Anzahl der notwendigen OPs 
   
<0,001 
MW 2,4 3,7 <0,001 
SD 0,9 1,7  
95% KI 2,3-2,5 3,3-4,5  
 
R-Status 
   
0,001 
R0 146 (84,4%) 27 (15,6%)  
R1 9 (60,0%) 6 (40,0%)  
R2 0 (0,0%) 2 (100,0%)  
 
adjuvante Radiatio  
   
<0,001 
Ja 3 (27,3%) 8 (72,7%)  
MW 76,6 63,0  
SD 12,9 9,6  
95% KI 74,0-79,3 51,1-74,9  
Sicherheitsabstand bei R0 in mm   0,031 
MW 6,0 5,0  
SD 5,3 5,4  
95% KI 5,3-6,9 2,9-7,2  
 
Explorative Datenanalyse der Lokalrezidive 
Signifikante Ergebnisse mit p<0,05: 
Im Fall eines Lokalrezidivs zeigt sich im Durchschnitt, dass initial 1,0 Rezidivtumoren (SD: 
1,0) vorliegen. Die Spanne reicht von 0 bis 4 Rezidivtumoren. Das 95% KI liegt zwischen 0,7 
und 1,4. In dem Fall, dass kein Lokalrezidiv vorliegt, liegt der Mittelwert bei 0,1 Rezidivtu-
moren mit einer Standardabweichung von 0,4. Die Spanne reicht in diesem Fall von 0 bis 2. 
Im Mann-Whitney-U-Test zeigt sich für die Rezidivtumoranzahl als metrische Variable, ein 
signifikantes Ergebnis (p≤0,001). 
Ohne Entwicklung von Lokalrezidiven liegt die mittlere Anzahl der notwendigen Operationen 
bei 2,4 (SD: 0,9). Das Minimum liegt bei 1 OP und das Maximum bei 7 OPs. Das 95% KI 
liegt zwischen 2,3 und 2,5. 
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Bei Entwicklung eines Lokalrezidivs liegt der Mittelwert bei 3,7 Operationen mit einer Stan-
dardabweichung von 1,7. Maximal werden 8 Operationen durchgeführt, minimal eine. Das 
95% KI liegt zwischen 3,3 und 4,5. Signifikanz ist mit p≤0,001 gegeben (bei n=2 fehlend). 
Der Sicherheitsabstand bei R0 und die Entwicklung von Lokalrezidiven zeigen einen deutli-
chen Zusammenhang (bei n=19 fehlend). Mit Ausprägung von Lokalrezidiven liegt der Si-
cherheitsabstand im Mittel bei 2,9 mm (SD: 5,4) mit einer Spanne von 0,3 bis 20,0 mm. Das 
95% KI hat eine Untergrenze von 2,9 mm und eine Obergrenze von 7,2 mm.  
Der Mittelwert des Sicherheitsabstands ist mit 6,0 mm deutlich größer, wenn im weiteren 
Verlauf keine Lokalrezidive entstehen. Die Standardabweichung liegt bei 5,3 mm und die 
Spanne reicht von 0,2 bis 30,0 mm. Das 95% KI liegt zwischen 5,2 und 6,9 mm. Der Zusam-
menhang ist signifikant (p=0,031). 
Im Anhang finden sich sämtliche nicht signifikanten Ergebnisse in tabellarischer Form um die 
Ergebnisse der Studie zu vervollständigen (Tab. 18-23). 
5 Diskussion 
5.1 Zielsetzung der Diskussion 
Das Ziel dieser Arbeit war es, eine genaue Klassifizierung und Kategorisierung der Tumoren-
titäten AFX, DS und PS vorzunehmen, um sowohl Malignitätskriterien für DS und PS zu be-
schreiben, als auch die Benignität des AFX hervorzuheben und damit den wissenschaftlichen 
Erkenntnisstand zu bereichern. 
Innerhalb dieser Studie wurde ein Patientenkollektiv von 192 Patienten untersucht, die 
Merkmalsträger eines AFX, DS oder PS sind. Der Studienumfang ist mit einer Fallzahl von 
n=192, darunter n=156 erneut histologisch untersuchten Tumoren, verhältnismäßig groß. 
Analysen und Studien zur Thematik des dermalen Sarkoms sind in der Literatur rar, obwohl 
die Wichtigkeit einer genauen Differenzierung der Tumoren, und damit ihre Prognose, uner-
lässlich ist. 
Anhand der histologischen Reevaluation, durchgeführt mithilfe von PD Dr. Hallermann, 
Oberarzt der dermatologischen Abteilung der Fachklinik Hornheide, ließen sich die Tumoren-
titäten genauer zuordnen und typisieren. Bei 36 Fällen lag kein ausreichendes histologisches 
Material vor, um sie erneut histologisch zu reevaluieren. Von ursprünglich 156 AFX, 24 
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MFH, 10 AFX-NOS und 2 MFH-NOS liegen nach erneuter histologischer Analyse und Klas-
sifikation 93 AFX, 85 DS und 14 PS vor. 
Im Folgenden werden die Ergebnisse dieser Studie in Korrelation mit bestehender Fachlitera-
tur und anderen aktuellen Studien diskutiert. Die Thematik wurde nur anhand weniger Patien-
tenfallstudien untersucht. Miller et al. führen in diesem Zusammenhang eine Studie mit nur 
30 PDS (synonym mit DS) durch. Tardio et al. beschreiben aktuell 18 Fälle von PDS retro-
spektiv (Tardio et al. 2016). Weitere Studien behandeln in erster Linie die Thematik zwischen 
AFX und PS bzw. MFH. 
Diese Arbeit soll dazu dienen, eine Differenzierung zwischen AFX, DS und PS zu schaffen 
und das DS in der wissenschaftlichen Literatur als eigene Tumorentität zu etablieren. Eine 
Kategorisierung der AFX als benigne und der PS als hochgradig-maligne, sowie die Einord-
nung des DS in den intermediären Bereich, ist wünschenswert. 
5.2 Interpretation der Beobachtungen des Ergebnisteils 
5.2.1 Tumorcharakteristika, Therapie und Outcome 
Das AFX zeigt ein mittleres Alter von 74,1 Jahren und liegt damit in dem von der Literatur 
beschriebenen Bereich zwischen der 7. und 8 Lebensdekade. Es besteht eine Prädilektion des 
männlichen Geschlechtes (Ang et al. 2009, Luzar und Calonje 2010). Das mittlere Alter bei 
DS liegt bei 77,9 Jahren und ähnelt damit den Ergebnissen anderer Studien (Miller et al. 2012, 
Tardio et al. 2016). Entgegen der Erkenntnis von Fletcher et al., dass das mittlere Alter eines 
PS zwischen der 7. und 8. Dekade liegt, lässt sich innerhalb dieser Studie ein mittleres Alter 
von 64,1 Jahren feststellen (Fletcher et al. 2013). Für alle drei Entitäten stellt sich eine Prädi-
lektion des männlichen Geschlechtes heraus, einen der e.g. Hauttumoren zu entwickeln (Beer 
et al. 2010, Iorizzo und Brown 2011, Luzar und Calonje 2010). 
Das DS hat den größten Primärtumordurchmesser mit 23,7 mm, gefolgt von den deutlich 
kleineren PS und AFX. Brenn berichtet von ähnlichen Größen. Das DS sei durchschnittlich 
25 mm, das AFX <20 mm groß und das PS deutlich größer mit >50 mm (Brenn 2014, 
Fletcher et al. 2002c). Eine Untersuchung mithilfe des Kruskal-Wallis-Tests vergleicht so-
wohl die Primärtumordurchmesser der drei Entitäten als auch die Tumordicke nach Breslow. 
Das PS hat den größten Durchmesser, gefolgt vom DS. Das AFX hat im Verhältnis zum PS 
und DS nur einen kleinen Durchmesser. Diese Ergebnisse korrelieren mit den im weiteren 
Verlauf folgenden Invasionstiefen der Hautschichten. 
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Die Tumorlokalisationen des AFX und DS lassen sich sonnenexponierten Regionen im Kopf-
Hals-Bereich zuordnen. Bei Männern lässt sich vermuten, dass weniger und lichteres Haar als 
bei Frauen diese Prädisposition bewirkt (Beer et al. 2010). AFX und DS liegen bevorzugt an 
Capillitium, Stirn und Ohr (Luzar und Calonje 2010). Ang et al. und Beer et al. dagegen sehen 
das Ohr als häufigste Tumorlokalisation (Ang et al. 2009, Beer et al. 2010). Das PS zeigt auf-
fällig viele Fälle im Bereich des Capillitium und der Wange. Laut Ziemer liegt die Lokalisati-
on des AFX zu 80% im Kopf-Hals-Bereich. Fälle an Extremitäten können womöglich ande-
ren Entitäten zugeordnet werden (Ziemer 2012). Diese Studie beinhaltet nur Tumoren im 
Kopf-Hals-Bereich. 
Die Entstehung eines PS zeigt einen deutlichen Zusammenhang mit dem Auftreten als Re-
zidivtumor. 57,1% der PS entstehen als Rezidivtumor, was möglicherweise einer anderen 
ätiologischen Pathogenese geschuldet ist. Mit 17,2% AFX und 23,5% DS entwickeln sich 
diese Tumoren seltener aus einem Rezidivtumor. Anhand dieser Studie konnte eine große 
Zahl von Rezidivtumoren bei Erstdiagnose des Primärtumors identifiziert werden, eine bis 
dato noch nicht untersuchte Thematik in Bezug auf den Primärtumor. Dieses Ergebnis wird 
wenig bis kaum in der aktuellen Literatur beachtet und stellt klar heraus, dass die Anzahl der 
Rezidivtumoren einen deutlichen Zusammenhang mit dem Auftreten der jeweiligen Tumoren-
tität aufweist. 
Das AFX zeigt keine Tendenzen sich in tiefen Bereichen der Hautschichten zu entwickeln. 
Auch zeigt das AFX eher ein bulbär verdrängendes als ein infiltrierendes Wachstum (Abb. 6). 
Bei PS und DS zeigen sich dagegen deutliche Tendenzen für die Invasion tieferer Hautschich-
ten insbesondere die Infiltration von Muskulatur, Faszien, Knochen und Knorpel (Miller et al. 
2012). Luzar und Calonje schließen ein AFX aus, wenn Subkutis, Faszien und Muskulatur 
involviert sind und der Durchmesser über 2 cm liegt, und ordnen es PS zu (Luzar und Calonje 
2010). Der Großteil der DS und sämtliche PS, die in dieser Studie aufgeführt sind, liegen im 
tiefen Invasionsbereich der Haut. Das AFX ist ein Tumor, der auf die Dermis und oberflächli-
che Subkutis begrenzt ist, dem DS ist ein aggressiverer Kurs zuzuordnen (Smith et al. 2014). 
Abb. 7 und 8 veranschaulichen das Wachstumsverhalten von DS. Abb. 9 und 10 stellen die 
Wachstumsschwerpunkte von AFX, DS und PS dar. Sowohl AFX als auch DS zeigen in allen 
Fällen einen dermalen Wachstumsschwerpunkt, wobei oft ein Kontakt zur Epidermis besteht 
und die papilläre Dermis infiltriert ist (Abb. 9). Das PS liegt mit seinem Schwerpunkt tief 
dermal oder subkutan und infiltriert tief die Muskulatur. Die papilläre Dermis ist ausgespart 
oder sekundär mit betroffen (Abb. 10). 
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In einer Analyse von 25 AFX und 22 PDS der Universität Heidelberg kommt man zu dem 
Ergebnis, dass dem DS sowohl eine Infiltration der Subkutis als auch der tiefen Dermis ob-
liegt, allerdings kein exophytisches Wachstum zu beobachten ist. Zschoche et al. zufolge, ist 
dem AFX eine Infiltration der tiefen Dermis ohne Penetration der Subkutis, allerdings das 
exophytische Wachstum zuzuordnen (Zschoche et al. 2014). Wiederum besagen die Ergebnis-
se einer weiteren Studie, dass die Infiltration der Subkutis einen aggressiveren Verlauf nimmt 
(Wang et al. 2015). In der Literatur werden kontroverse Diskussionen über die Invasionstiefen 
der drei Tumoren geführt, wobei das DS sich zwischen das AFX und PS eingliedert (Smith et 
al. 2014). Andere Autoren sehen eher die Differenzierung zwischen einem aggressiv verlau-
fenden AFX, welches Dermis und Subkutis infiltriert und einem oberflächlichen MFH (Koch 
et al. 2008).  
 
Abb. 6: AFX mit zur Tiefe hin bulbär verdrän-
gendem Wachstum 
 
Abb. 7: Wachstumsverhalten des DS 1: 
DS zeigen infiltrierendes, nicht verdrängendes 
Wachstum, hier bis in die Faszie (25x) 
 
 
Abb. 8: Wachstumsverhalten des DS 2: 
Anders als das AFX weist das DS Kriterien aggressiven Wachstums auf 
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Abb. 9: Wachstumsschwerpunkt des AFX mit 
Kontakt zur Epidermis (100x) 
 
Abb. 10: Wachstumsschwerpunkt des PS 
 
Die Untersuchung von Lymphgefäßinvasion, perineuralem Wachstum und Nekrosenbildung 
ergibt, dass unter 93 identifizierten AFX kein einziger betroffener Fall vorliegt. Diese Krite-
rien sind ausschließlich DS und PS zuzuordnen (Abb. 11 und Abb. 12). 
 
Abb. 11: Lymphgefäßinvasion (200x) 
 
Abb. 12: Nekrosen (200x) 
Das Ergebnis zeigt eine besondere Assoziation mit e.g. Hochrisikoreigenschaften. Wie in der 
einschlägigen Literatur bekannt, korrelieren diese vermehrt mit Metastasierung und dem Auf-
treten von Rezidiven (Ziemer 2012). Das DS fügt sich in den prognostischen Bereich zwi-
schen AFX und PS. 
Die Analyse von 30 PDS durch Miller et al. verdeutlicht die morphologische Ähnlichkeit von 
AFX und DS, allerdings ebenfalls die eklatanten Unterschiede in Bezug auf subkutane Inva-
sion, Nekrosen, lymphovaskuläre sowie perineurale Invasion (Miller et al. 2012). Dettrick 
und Strutton berichten dagegen von 2 Fällen von AFX, die unter peri- und intraneuraler Inva-
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sion leiden, proklamieren allerdings auch, dass Rezidive eher aufgrund von inadäquater Exzi-
sion und Penetration des Fettgewebes entstehen (Dettrick und Strutton 2006).  
Es stellt sich allerdings die Frage, inwieweit und wie viele dieser Kriterien zutreffen müssen, 
um einen Tumor der Kategorie DS zuzuordnen. 
Die Vorschädigung der Haut wird in der Literatur viel diskutiert. AFX und DS werden als 
Tumoren beschrieben, die in UV-geschädigten Bereichen der Haut lokalisiert sind (Luzar und 
Calonje 2010). Es stellt sich die Frage, ob AFX-Patienten mit höherem Alter aktinisch vorge-
schädigt sind, weil sie lange Jahre der Sonne ausgesetzt waren und ob das mittlere Alter des 
PS geringer ist, weil andere ätiologische Ursachen zugrunde liegen als die Sonnenexposition 
(Brenn 2014, Dettrick und Strutton 2006). Die Ergebnisse dieser Studie zeigen eine deutliche 
UV-Exposition für AFX und DS, dem PS liegt in den meisten Fällen keine Vorschädigung 
zugrunde. Abb. 13 zeigt ein AFX mit solarer Elastose und Adnexe, die bogig zur Tiefe ver-
drängt sind.  
 
Abb. 13: Solare Elastose bei AFX (25x) 
MFH entstehen vielmehr de novo oder aber auch in Folge einer chronischen Entzündung 
(Lille und Schnur 2000). Aigner et al. vermuten eine immunsuppressive Rolle in der Ätiolo-
gie des DS, da hämatologische Neoplasien als Grunderkrankung häufig bekannt sind (Aigner 
et al. 2014). In diesem Zusammenhang ist es widersprüchlich, das DS als oberflächliches 
MFH zu beschreiben, da bei DS eine besondere Exposition für UV-Licht besteht, bei MFH 
jedoch nicht (Mentzel 2015, Satter 2012). Beyeler et al. beschreiben die Entität des DS, in 
dem das DS zu einem AFX sowie einem MFH der Haut zusammenfasst wird. Andere Auto-
ren schließen sich der Auffassung an, es handele sich um zwei Pole ein und derselben Erkran-
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kung (Beyeler et al. 2004, Hafner et al. 1999, Tchernev et al. 2013). Anhand der Ergebnisse 
dieser Studie ist die Bezeichnung allerdings problematisch, aufgrund der grundlegenden Un-
terschiede zwischen den Entitäten. Die Begrifflichkeiten müssen in diesem Zusammenhang 
überdacht werden. 
Bei AFX ist die Anzahl der notwendigen Operationen zur Primärtumorentfernung kleiner als 
bei DS und PS. Der Begriff „Operation“ bezieht in diesem Fall sämtliche Eingriffe z.B. Pro-
bebiopsien, Resektionen, Nachresektionen und Defektdeckungen mit ein. Die gängige Opera-
tionsmethode in der Fachklinik Hornheide empfiehlt die mikrografisch kontrollierte Chirurgie 
für den Kopf-Hals-Bereich (Ang et al. 2009). 
In dieser Studie werden die Tumoren im Durchschnitt mit einem niedrigeren Sicherheitsab-
stand reseziert, als von der Literatur gefordert (Ang et al. 2009). Mentzel dagegen proklamiert 
einen Sicherheitsabstand von 5 mm, ähnlich wie in dieser Studie (Mentzel 2015). Da das AFX 
jedoch mit einer ausgezeichneten Prognose einhergeht, ist es fraglich, ob eine Erhöhung des 
Sicherheitsabstandes, wie es sich einige Autoren in der Literatur wünschen, lohnenswert ist 
unter Berücksichtigung ästhetischer Aspekte. Auf der anderen Seite ist der hohe Sicherheits-
abstand bei PS aufgrund der schlechten Prognose mehr als gerechtfertigt (Beyeler et al. 2004, 
Hafner et al. 1999). 
Der Follow-Up Zeitraum als Zeitpunkt der letzten Nachuntersuchung liegt bei AFX und DS 
durchschnittlich bei 20 Monaten. Bei der Betreuung von Patienten mit PS sind langfristigere 
Nachkontrollen notwendig, da das Risiko, Metastasen und Lokalrezidive zu entwickeln ekla-
tant höher ist. 
Anhand des Auftretens von Lokalrezidiven, zeigt sich bekannte Kategorisierung. Das AFX ist 
selten betroffen (11,8%), das DS entwickelt zu 20% ein Rezidiv und das PS sogar zu 50% 
innerhalb von durchschnittlich 32 Monaten. Diese Ergebnisse veranschaulichen wiederum die 
positive Prognose für das AFX. Bei Mirza und Weedon gab es von 89 AFX keinen einzigen 
Fall von Lokalrezidiven (Mirza und Weedon 2005). Laut Ziemer liegt das Risiko für ein Re-
zidiv bei 7%, laut Zogbi et al. jedoch, besteht ein Risiko für Lokalrezidive von wenigen Mo-
naten bis zu zwei Jahren (Ziemer 2012, Zogbi et al. 2015). 
5.2.2 Metastasierung 
Das Metastasierungsverhalten in Bezug auf Fernmetastasierung und lokoregionäre Metastasen 
von DS und PS wurde genauer untersucht. Bei keinem AFX lassen sich Metastasen feststel-
len, die positive Prognose lässt sich bestätigen. In der Literatur wird bei Lum und King von 
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einer peritonealen Metastase eines drei Jahre zuvor vollständig resezierten AFX berichtet. 
Sowohl McCalmont als auch Fletcher et al. berufen sich auf Lum und King und beschreiben 
diesen Fallbericht als einzige „echte“ Metastase eines AFX (Fletcher et al. 2013, Lum und 
King 2006, McCalmont 2012). Möglicherweise impliziert das eine notwendige Überprüfung 
von vielen Berichten über AFX mit Metastasen (Koch et al. 2008, Satter 2012). Man darf den 
Umstand, dass bis vor wenigen Jahren der Terminus des DS noch nicht bekannt war und letzt-
lich entweder vom AFX als oberflächlichem MFH/UPS oder zwischen malignem MFH und 
intermediärem AFX unterschieden wurde, nicht außer Acht lassen (Satter 2012, Ziemer 
2012). Eine differenzierte und genaue Diagnostik des AFX mit klar definierten Kriterien, ist 
für die Klassifikation als benigne unerlässlich. 
4.3.1.1 Fernmetastasierung 
Innerhalb der Studie werden 5 Fernmetastasen identifiziert, wobei eine auf das DS und 4 wei-
tere auf das PS entfallen. Eine ähnliche Studie von Miller et al., ermittelte 2 von 32 PDS, die 
eine Fernmetastase entwickeln (Miller et al. 2012). 
Interessanterweise handelt es sich bei drei Fernmetastasierten um einmalige bzw. mehrmalige 
Rezidivtumoren. Rezidivtumoren scheinen prädisponiert für die Entwicklung von Fernmeta-
stasen. 
Fernmetastasen sind nicht mit chronisch aktinisch geschädigter Haut assoziiert. Wiederum ist 
dies möglicherweise die Bestätigung, dass das AFX, bekanntermaßen ein sonnen-exponierter 
Hauttumor, keine Metastasen entwickelt, sondern nur malignere DS und PS mit unterschiedli-
cher Ätiologie. Ein Fernmetastasierter entwickelt den Tumor im Zustand nach Radiatio. Mög-
licherweise könnte dies ein Hinweis auf einen anderen ätiologischen Hintergrund der PS und 
DS sein. 1-2% der PS entstehen im Zustand nach Radiotherapie (Beyeler et al. 2004, Dettrick 
und Strutton 2006, Fletcher et al. 2002c, Koch et al. 2008). 
Die Sterblichkeit von Fernmetastasierten liegt innerhalb dieser Studie bei 60%. Die Tumordi-
cke ist mit 14,4 mm für Fernmetastasierte relativ hoch, wobei Größe und Invasionstiefe des 
Tumors nicht immer einen Rückschluss auf das klinische Verhalten zulassen. Wang et al. 
warnen davor, Tumoren, die auf die Dermis beschränkt sind, zu verunglimpfen, da auch sol-
chen ein metastasierendes Potential zugesprochen werden muss (Davidson und Demsey 2012, 
Wang et al. 2015). Auf der anderen Seite zeigen drei Fernmetastasierte eine Entwicklung von 
lokoregionären Metastasen. 
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Für die Ausprägung von Fernmetastasen besteht innerhalb dieser Studie ebenso wie in der 
einschlägigen Literatur eine gleichermaßen schlechte Prognose. 
4.3.1.2 Lokoregionäre Metastasen 
Es werden insgesamt sieben Fälle mit lokoregionärer Metastasierung (5 DS und 2 PS) in die-
ser Studie untersucht. Bei mehr als der Hälfte der Tumoren, die lokoregionäre Metastasen 
entwickeln, handelt es sich zuvor um einen Rezidivtumor. Weiterhin liegt in der inkompletten 
Exzision einer der Gründe, der zur Ausbildung von lokoregionären Metastasen auf der einen 
Seite und zur Entwicklung von Lokalrezidiven auf der anderen Seite führen kann. Auch die 
lokoregionäre Metastasierung weist einen Zusammenhang mit tumorbedingter Sterblichkeit 
auf. Die Anzahl der notwendigen Operationen steigt signifikant mit dem Auftreten von Meta-
stasen. 
4.3.1.3 Gesamtmetastasen 
Innerhalb der Analyse der Gesamtmetastasierung werden 4 PS und 5 DS identifiziert. Demzu-
folge metastasieren mehr als ein Viertel aller PS, dagegen nur etwa 6% der DS. In der Unter-
suchung von Miller et al. dagegen stellt man bei 32 PDS ein Metastasierungsrisiko von 10% 
innerhalb von 24 Monaten fest. Tardio et al. zeigen ein Metastasierungsrisiko von 20% für 
PDS (Tardio et al. 2016). Die hohe Zahl an metastasierenden PS überschreitet Fletchers An-
gabe von 5% (Fletcher et al. 2002c). Eine weitere Studie untersucht 71 AFX mit 10 Lokalre-
zidiven und 3 Metastasen. Die Auffassung, Patienten mit Metastasen seien deutlich älter als 
Patienten ohne Metastasen wird von Davidson und Demsey vertreten (Davidson und Demsey 
2012). 
Bei einer Vielzahl der Tumoren mit Metastasenbildung handelt es sich um Rezidivtumoren 
(n=5). In besonderem Maße sind zwei Tumoren zu erwähnen, die zwei- bzw. viermalige Re-
zidivtumoren darstellen, die Metastasen entwickeln. Ein Tumor, der mehrfach rezidiviert, hat 
ein größeres Potential, Metastasen zu entwickeln (Wang et al. 2015).  
Der Resektionsstatus nach Primärtumorentfernung lässt eine Prognose über die Ausbildung 
von Metastasen zu. Mehrere R1-Resezierte, sowie ein R2-Resezierter entwickeln Metastasen. 
Erstaunlicherweise können R0-Resezierte mit Metastasen identifiziert werden, ein Ergebnis, 
welches nicht der These entspricht, dass nach kompletter Exzision niemals Metastasen auftre-
ten (Luzar und Calonje 2010).  
Die Radiotherapie wird bei 5 von 9 Metastasierten und die Chemotherapie bei 3 von 9 Meta-
stasierten durchgeführt. Jeder Patient, der in dieser Studie eine Chemotherapie erhält, hat zu-
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vor Metastasen entwickelt. Fälle, in denen der Sicherheitsabstand aus lokaltopographischen 
Gründen bzw. Inoperabilität nicht eingehalten wird, sollten mit einer Dosisgabe von 60-65 Gy 
therapiert werden. Gängige Therapiemaßnahmen bei Metastasierung sind allerdings nicht 
bekannt (Koch et al. 2008, Ziemer 2012). Miller et al. empfehlen unter anderem eine 
chemotherapeutische Behandlung zur Therapie von DS (Miller et al. 2012). Andere Autoren 
präferieren eine Kombination aus Radiotherapie und chirurgischen Maßnahmen (Beyeler et 
al. 2004). 
Alle Patienten (n=3), die tumorbedingt innerhalb des Beobachtungszeitraums versterben, zei-
gen zuvor Metastasierungsverhalten. Zwei-Drittel der Metastasierten überleben bzw. verster-
ben nicht tumorbedingt. Laut Miller et al. besteht allerdings keine krankheitsbedingte Sterb-
lichkeit für ein DS. Andere Autoren beschreiben eine Sterblichkeit von 20% für DS (Miller et 
al. 2012, Tardio et al. 2016). Für PS ist eine 5-Jahres-Überlebensquote von 50-60% gegeben 
(Fletcher et al. 2002c). 
5.2.3 Lokalrezidive 
Die Untersuchung der unterschiedlichen Tumorparameter in Bezug auf die Entwicklung von 
Lokalrezidiven beinhaltet wiederum alle drei Entitäten AFX, DS und PS.  
Nach abschließender histologischer Einordnung lässt sich auch für das Rezidivverhalten die 
bekannte Kategorisierung der Tumoren anwenden. Das AFX entwickelt selten Lokalrezidive, 
das DS dagegen weitaus öfter und sogar die Hälfte der PS entwickeln Lokalrezidive (Luzar 
und Calonje 2010). Das Risiko eines Lokalrezidivs ist für die jeweiligen Tumoren in der Lite-
ratur mit ähnlichen Werten beschrieben (Miller et al. 2012, Tardio et al. 2016, Ziemer 2012). 
Mehr als die Hälfte aller Tumoren mit Lokalrezidiv gelten initial auch als Rezidivtumor und 
je öfter diese Rezidivtumoren vorliegen, desto größer ist die Wahrscheinlichkeit ein erneutes 
Lokalrezidiv zu entwickeln.  
Interessanterweise stellt sich innerhalb der Studie ein deutlicher Zusammenhang zwischen der 
Anzahl der Operationen zur Primärtumorentfernung und der Ausprägung von Lokalrezidiven 
heraus. Je mehr Operationen notwendig sind, desto öfter entstehen Lokalrezidive. Ähnlich 
wie der o.g. Zusammenhang zwischen der Ausprägung von Metastasen, zeigt auch die Ent-
stehung von Lokalrezidiven eine höhere Entwicklungstendenz nach mehrmaligen Operatio-
nen. 
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Die inkomplette Resektion, sowohl mit R1- als auch mit R2-Status, zeigt eine Tendenz, Lo-
kalrezidive zu entwickeln. Allerdings besteht auch die Möglichkeit, dass ein Tumor nicht re-
zidiviert, obwohl er unvollständig reseziert wurde. Tardio et al. zeigen in ihrer Analyse von 
18 PDS ein Rezidivrisiko von 20% für inkomplett operierte Primärtumoren (Tardio et al. 
2016). Die adjuvante Radiotherapie wird bei 23% der Lokalrezidive eingesetzt. 
Es zeigt sich, dass der Sicherheitsabstand doppelt so groß (6 mm) ist, wenn keine Lokalre-
zidive auftreten. Dies bekräftigt den Anspruch an einen adäquaten Sicherheitsabstand, um das 
Risiko, Lokalrezidive zu entwickeln, möglichst zu gering zu halten. 
6 Schlussfolgerung 
Anhand dieser Studie konnten insgesamt 192 C49.0-Hauttumoren identifiziert werden, die 
zuvor entweder einem AFX oder MFH bzw. PS zugeordnet wurden. 156 Tumoren wurden 
erneut histologisch reevaluiert mit dem Ergebnis, dass nach Analyse und neuer Klassifikation 
93 AFX, 85 DS und 14 PS identifiziert werden konnten. 
Das AFX ist ein oberflächlich liegender, kleiner solider Hauttumor, der anhand unserer Er-
gebnisse nie zu Metastasen führt und nur in seltenen Fällen ein Lokalrezidiv entwickelt. Das 
DS stellt, ebenso wie das AFX, einen sonnenexponierten Tumor im Kopf-Hals-Bereich dar, 
der allerdings mit einem größerem Durchmesser sowie tiefer Infiltration der Hautschichten, 
perineuraler und lymphovaskulärer Invasion sowie Nekrosen einhergehen kann. Metastasen 
und Lokalrezidive treten selten auf, sollten allerdings unbedingt in einem entsprechenden 
Follow-Up-Zeitraum untersucht werden. Das DS stellt sich aus ätiologischer und morphologi-
scher Sicht als eigenständiger Hauttumor dar, der sich anhand des Malignitätsgrads zwischen 
AFX und PS einfügt. 
Das PS zeigt einen ausgesprochen aggressiven Kurs, häufiges Auftreten als Rezidivtumor und 
tief liegender Infiltration der Hautschichten, allerdings ohne einen konkreten Zusammenhang 
mit Sonnenexposition. Lokalrezidive und Metastasen treten häufig auf. 
Die vollständige Resektion unter Beachtung eines adäquaten Sicherheitsabstands ist für alle 
drei Entitäten obligat. Für die Ausprägung von Fernmetastasen zeigt sich eine schlechte Prog-
nose mit hoher Sterblichkeit. Die Prognose für die Ausprägung von lokoregionären Metasta-
sen ist weniger negativ, als die der Fernmetastasierung, allerdings zeigt sich auch hier ein 
erhöhter Anteil tumorbedingter Mortalität. 
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Diese Studie zeigt, dass die genauere Differenzierung und Klassifizierung von AFX, DS und 
PS unerlässlich für Diagnostik, Therapie und Prognose ist. Die untersuchte Fallzahl dieser 
Studie ist überdurchschnittlich hoch. Die gewonnenen Erkenntnisse sollen v.a. in Bezug auf 
DS einen Anhalt für weitere prospektive Studien geben. 
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Anhang 
Ergebnisse ohne Signifikanz (p>0,05) 
Tab. 18: Tumorcharakteristika von AFX, DS und PS (ohne Signifikanz) 
 AFX (%) DS (%) PS (%) Signifikanz (p-Wert) 
Geschlecht    0,797 
männlich 81 (87,1%) 71 (83,5%) 12 (85,7%)  
weiblich 12 (12,9%) 14 (16,5%) 2 (14,3%) 
Ausdehnung Primärtumor    0,136 
eine anatomische Region 89 (95,7%) 75 (88,2%) 11 (78,6%)  
2 anatomische Regionen 4 (4,3%) 9 (10,6%) 3 (21,4%)  
3 oder mehr Regionen 0 (0,0%) 1 (1,2%) 0 (0,0%)  
Primärtumordurchmesser in cm    0,189 
<2 cm 25 (92,6%) 27 (79,4%) 2 (50,0%)  
2-5 cm 2 (7,4%) 6 (17,6%) 2 (50,0%)  
≥5 cm 0 (0,0%) 1 (2,9%) 0 (0,0%)  
Zelltyp    0,299 
spindelzellig 36 (47,4%) 37 (46,3%) 2 (25,0%)  
pleomorphzellig 22 (28,9%) 15 (18,8%) 3 (37,5%)  
spindel- und pleomorphzellig 18 (23,7%) 28 (35,0%) 3 (37,5%)  
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Tab. 19: Therapie- & Outcome-Daten von AFX, DS und PS (ohne Signifikanz) 
 AFX (%) DS (%) PS (%) Signifikanz (p-Wert) 
Operative Primärtumorresektion    0,922 
Nein 1 (1,1%) 1 (1,2%) 0 (0,0%)  
ja 92 (98,9%) 84 (98,8%) 14 (100,0%) 
R-Status    0,091 
R0 87 (94,6%) 75 (89,3%) 11 (78,6%)  
R1 5 (5,4%) 8 (9,5%) 2 (14,3%)  
R2 0 (0,0%) 1 (1,2%) 1 (7,1%)  
Primäre Radiatio     0,442 
ja 1 (1,1%) 3 (3,5%) 0 (0,0%)  
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Tab. 20: Tumorcharakteristika bei Fernmetastasierung (ohne Signifikanz) 
 Fernmetastasierung  
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Geschlecht   1,000 
männlich 79 (95,2%) 4 (4,8%)  
weiblich 15 (93,8%) 1 (6,3%) 
Lokalisation Primärtumor   0,076 
Rezidivtumor    0,136 
ja 25 (89,3%) 3 (10,7%)  
Ausdehnung Primärtumor   0,839 
eine anatomische Region 82 (95,3%) 4 (4,7%)  
2 anatomische Regionen 11 (91,7%) 1 (8,3%)  
3 oder mehr Regionen 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Primärtumordurchmesser   0,581 
<2 cm 28 (96,6%) 1 (3,4%)  
2-5 cm 7 (85,5%) 1 (12,5%)  
≥5 cm 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Invasionstiefe (max. vertikal)   0,433 
Subkutis 11 (100,0%) 0 (0,0%)  
Faszie/Muskulatur 30 (96,8%) 1 (3,2%)  
Knochen/Knorpel 44 (91,7%) 4 (8,3%)  
vertikale Invasionstiefe   1,000 
oberflächlich (Dermis, Subkutis) 12 (100,0%) 0 (0,0%)  
tief (Muskel, Faszie,Knochen, Knorpel) 73 (93,6%) 5 (6,4%)  
Zelltyp   0,421 
spindelzellig 38 (97,4%) 1 (2,6%)  
pleomorphzellig 16 (88,9%) 2 (11,1%)  
spindel- und pleomorphzellig 29 (93,5%) 2 (6,5%)  
Lymphgefäßinvasion    1,000 
ja 14 (93,3%) 1 (6,7%)  
Perineurales Wachstum    0,542 
ja 11 (91,7%) 1 (8,3%)  
Nekrosen    0,364 
ja 41 (91,1%) 4 (8,9%)  
Operative Tumorresektion   1,000 
Nein 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Ja 93 (94,9%) 5 (5,1%)  
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 Fernmetastasierung  
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Primäre Radiatio    1,000 
Ja 3 (100,0%) 0 (0,0%)  
Lokalrezidiv    0,090 
Ja 21 (87,5%) 3 (12,5%)  
Rezidivtumor (Anzahl)   0,079 
größter Primärtumordurchmesser in mm   0,075 
Anzahl notwendiger OPs    0,899 
Sicherheitsabstand bei R0 in mm   0,266 
Zeit ED bis Lokalrezidiv in Monaten   0,631 
Anzahl Lokalrezidive   0,307 
Zeit ED bis lokoregionärer Metastase in Monaten   0,289 
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Tab. 21: Tumorcharakteristika bei lokoregionärer Metastasierung (ohne Signifikanz) 
 Lokoregionäre Metastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
abschließende histologische Einordnung   0,257 
DS 80 (94,1%) 5 (5,9%)  
PS 12 (85,7%) 2 (14,3%)  
Geschlecht   0,315 
männlich 78 (94,0%) 5 (6,0%)  
weiblich 14 (87,5%) 2 (12,5%) 
Rezidivtumor    0,097 
ja 24 (85,7%) 4 (14,3%)  
Ausdehnung Primärtumor   0,374 
eine anatomische Region 81 (94,2%) 5 (5,8%)  
2 anatomische Regionen 10 (83,3%) 2 (16,7%)  
3 oder mehr Regionen 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Primärtumordurchmesser   0,836 
<2 cm 27 (93,1%) 2 (6,9%)  
2-5 cm 7 (87,5%) 1 (12,5%)  
≥5 cm 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Invasionstiefe (max. vertikal)   0,576 
Subkutis 11 (100,0%) 0 (0,0%)  
Faszie/Muskulatur 28 (90,3%) 3 (9,7%)  
Knochen/Knorpel 44 (91,7%) 4 (8,3%)  
vertikale Invasionstiefe   0,587 
oberflächlich (Dermis, Subkutis) 12 (100,0%) 0 (0,0%)  
tief (Muskel, Faszie, Knochen, Knorpel) 71 (91,0%) 7 (9,0%)  
Zelltyp   0,873 
spindelzellig 36 (92,3%) 3 (7,7%)  
pleomorphzellig 17 (94,4%) 1 (5,6%)  
spindel- und pleomorphzellig 28 (90,3%) 3 (9,7%)  
Lymphgefäßinvasion    0,602 
ja 13 (86,7%) 2 (13,3%)  
Perineurales Wachstum    0,586 
ja 12 (100,0%) 0 (0,0%)  
Nekrosen    0,439 
ja 40 (88,9%) 5 (11,1%)  
76 
 Lokoregionäre Metastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Vorschädigung   0,915 
keine 44 (91,7%) 4 (8,3%)  
chronisch aktinisch/UV 43 (93,5%) 3 (6,5%)  
Radioderm/ Z.n. Radiatio 3 (100,0%) 0 (0,0%)  
andere 2 (100,0%) 0 (0,0%)  
Operative Tumorresektion   1,000 
Nein 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Ja 91 (92,9%) 7 (7,1%)  
Primäre Radiatio    1,000 
ja 3 (100,0%) 0 (0,0%)  
Alter bei ED in Jahren   0,339 
größter Primärtumordurchmesser in mm   0,472 
Tumordicke (n. Breslow) in mm   0,611 
Sicherheitsabstand bei R0 in mm   0,339 
Zeit ED bis Lokalrezidiv in Monaten   0,644 
Anzahl Lokalrezidive   0,096 
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Tab. 22: Tumorcharakteristika bei Gesamtmetastasierung (ohne Signifikanz) 
 Gesamtmetastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Geschlecht   0,158 
männlich 77 (92,8%) 6 (7,2%)  
weiblich 13 (81,3%) 3 (18,8%) 
Lokalisation Primärtumor   0,193 
Rezidivtumor    0,112 
ja 23 (82,1%) 5 (17,9%)  
Ausdehnung Primärtumor   0,598 
eine anatomische Region 79 (91,9%) 7 (8,1%)  
2 anatomische Regionen 10 (87,3 %) 2 (16,7%)  
3 oder mehr Regionen 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Primärtumordurchmesser   0,927 
<2 cm 26 (89,7%) 3 (10,3%)  
2-5 cm 7 (87,5%) 1 (12,5%)  
≥5 cm 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Invasionstiefe (max. vertikal)   0,459 
Subkutis 11 (100,0%) 0 (0,0%)  
Faszie/Muskulatur 28 (90,3%) 3 (9,7%)  
Knochen/Knorpel 42 (87,5%) 6 (12,5%)  
vertikale Invasionstiefe   0,602 
oberflächlich (Dermis, Subkutis) 12 (100,0%) 0 (0,0%)  
tief (Muskel, Faszie,Knochen, Knorpel) 69 (88,5%) 9 (11,5%)  
Zelltyp   0,987 
spindelzellig 25 (89,7%)  4 (10,3%)  
pleomorphzellig 16 (88,9%) 2 (11,1%)  
spindel- und pleomorphzellig 28 (90,3%) 3 (9,7%)  
Lymphgefäßinvasion    0,656 
ja 13 (86,7%) 2 (13,3%)  
Perineurales Wachstum    1,000 
ja 11 (91,7%) 1 (8,3%)  
Nekrosen    0,491 
ja 39 (86,7%) 6 (13,3%)  
Vorschädigung   0,423 
keine 43 (89,6%) 5 (10,4%)  
chronisch aktinisch/UV 43 (93,5%) 3 (6,5%)  
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 Gesamtmetastasierung 
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Radioderm/ Z.n. Radiatio 2 (66,7%) 1 (33,3%)  
andere 2 (100,0%) 0 (0,0%)  
Operative Tumorresektion   1,000 
Nein 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Ja 89 (90,8%) 9 (9,2%)  
Primäre Radiatio  3 (100,0%) 0 (0,0%) 1,000 
ja    
Alter bei ED in Jahren   0,181 
größter Primärtumordurchmesser in mm   0,340 
Tumordicke (n. Breslow) in mm   0,173 
Anzahl notwendiger OPs   0,231 
Sicherheitsabstand bei R0 in mm   0,339 
Zeit ED bis Lokalrezidiv in Monaten   0,505 
Anzahl Lokalrezidive   0,310 
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Tab. 23: Tumorcharakteristika bei Lokalrezidiven (ohne Signifikanz) 
 Lokalrezidive  
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
Geschlecht   0,060 
männlich 138 (84,1%) 26 (15,9%)  
weiblich 19 (67,9%) 9 (32,1%) 
Lokalisation Primärtumor   0,238 
Rezidivtumor    0,112 
Ja 23 (82,1%) 5 (17,9%)  
Ausdehnung Primärtumor   0,104 
eine anatomische Region 146 (83,4%) 29 (16,6%)  
2 anatomische Regionen 10 (62,5%) 6 (37,5%)  
3 oder mehr Regionen 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Primärtumordurchmesser   0,774 
<2 cm 47 (87,0%) 7 (13,0%)  
2-5 cm 8 (80,0%) 2 (20,0%)  
≥5 cm 1 (100,0%) 0 (0,0%)  
Invasionstiefe (max. vertikal)   0,138 
Dermis 21 (91,3%) 2 (8,7%)  
Subkutis 55 (85,9%) 9 (14,1%)  
Faszie/Muskulatur 26 (83,9%) 5 (16,1%)  
Knochen/Knorpel 36 (72,0%) 14 (28,0%)  
vertikale Invasionstiefe   0,070 
oberflächlich (Dermis, Subkutis) 77 (87,5%) 11 (12,5%)  
tief (Muskel, Faszie,  
Knochen, Knorpel) 
61 (76,3%) 19 (23,8%)  
Zelltyp   0,501 
spindelzellig 63 (84,0%) 12 (16,0%)  
pleomorphzellig 30 (75,0%) 10 (25,0%)  
spindel- und pleomorphzellig 39 (79,6%) 10 (20,4%)  
Lymphgefäßinvasion    0,149 
ja 10 (66,7%) 5 (33,3%)  
Perineurales Wachstum    0,452 
ja 9 (75,0%) 3 (25,0%)  
Nekrosen    0,249 
ja 34 (75,6%) 11 (24,4%)  
Vorschädigung   0,372 
80 
 Lokalrezidive  
Nein (%) Ja (%) Signifikanz (p-Wert) 
keine 65 (84,4%) 12 (15,6%)  
chronisch aktinisch/UV 85 (81,0%) 20 (19,0%)  
Radioderm/ Z.n. Radiatio 2 (50,0%) 2 (50,0%)  
andere 5 (83,3%) 1 (16,7%)  
Operative Tumorresektion   1,000 
Nein 2 (100,0%) 0 (0,0%)  
Ja 155 (81,6%) 35 (18,4%)  
Primäre Radiatio    0,556 
Ja 3 (75,0%) 1 (25,0%)  
Adjuvante Chemotherapie    0,455 
Ja 2 (66,7%) 1 (33,3%)  
Alter bei ED in Jahren   0,060 
größter Primärtumordurchmesser in mm   0,605 
Tumordicke (n. Breslow) in mm   0,131 
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